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INTRODUCCION

los malformaciones congénitos se definen como defectos
estructurales macroscópicos; presentes en el neonata. En este e~
tudia se trotan los malformaciones congénitos del tracto gastroin
testinal en un estudio retrospectivo de dos años en el Hospital
Nacional de Escuintla; trotando de establecer su incidencia y
frecuencia en este tipo de patologías.

En este coso se trataró en especial los cosos de Estenosis
congénito del esófago; Hipertrofia congénito del píloro; Atresia
del duodeno; Atresia de yeyuno e ílio, así como ano imperfora-
do. Yo que fueron los patologías más frecuentes que se encontr~
ron, tomándose en cuento que solo se observaron pacientes naci-
dos en dicho hospital y como cosos excepcionales dos pacientes

; que fueron referidos por facu Itativos . Yo que muchos veces los

pacientes mueren 01 nacer y no son reportados 01 hospital poro s u
respectivo necropsia.

la mayoría de este tipo de malformaciones presento su sin
tomatología en los primeros horas de vida o diferencio de lo est;
nosis del esófago y de lo hipertrofia congénito del píloro que pu;
den manifestarse o lo terceto semana de vida o cuando principia~
o ingerir "Iimentos sól idos.

Este tipo de patologías es importante realizar el diagnós-
tico yo que lo mayoría de los pacientes fallecen si no se realizo
el diagnóstico o tiempo poro su respectivo tratamiento.

En esto investigación se estableció que el 57.15% de los
pacientes fallecieron y sobrevivieron el 42.85%.



1.

2.

3.

4.

OBJETIVOS

Presentar una revisión sobre anomalías congénitas gastroin-
tes ti na les.

Presentar la frecuencia de estas anomalías en un
departamental en el período de dos años.

hospital

Presentar resultados obtenidos en el manejo de esos casos.

Revisión de métodos diagnósticos y tratamientos, enfocán-
dose principalmente a el tipo de patología que se describe
en el presente trabajo.
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MATERIAL Y METO DO

HUMANO:

1.

2.

Consultas, revisión y supervisión por jefes del servicio de
Cirugía.

Consulta a jefes del servicio de Cirugía de otros centros.

FISICO:

1. Hospital de Escuintla.

2. Archivo y papelería del Hospital.

METODO:

1. Revisión bibliográfica.

2. Estudio retrospectivo del archivo.

3. Revisión del libro de Sala de Operaciones.
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MALFORMACIONES CONGENITAS y SU ETlOLOGIA

Las malformociones congénitas se definen como defectos es
tructurales macroscópicos presentes en el neonato. Se han com:
probado varías anomalías a nivel celular y molecular de carácter
congénito, pero no suelen incluirse en la definici6n antes enun-
ciada, sino se llaman anomalías congénitas.

ETlOLOGIA DE LAS MALFORMACIONES

El embrión humano está protegido contra las lesiones mec.§.
nicas externas por útero, membranas ferales y líquido amniótico,
y contra los agentes lesivos que existen dentro del organismo ma-
terno por la placenta, que durante largo tiempo se consideró ba-
rrera casi inexpugnable. Hasta los primeros años del quinto de-
cenio del siglo XX, se aceptaba que los defectos congénitos eran
causados, principalmente, por factores hereditarios. Al descu-
brir Gregg que la rubeola sufrida por la madre en etapa incipien-
te de la gestación causaba anomalías en el embrión.

De pronto determinaron que las malformaciones congénitas
en el ser humano podían ser causadas por factores ambientales.
Los importantísimos estudios de Warkany y Kalter quienes demos-
traron en la rata que era teratógena una deficiencia alimentaría
específica durante la gestación, motivaron muchas investigacio-
nes que condujeron a descubrir gran número de factores ambien-
tales teratógenos para el embrión de los mamiferos.

A pesar del adelanto rápido del campo de la teratología,
los conocimientos acerca de las malformaciones congénitas huma-
nas han aumentado comparativamente poco. En la ac tualidad, se
estima que alrededor de 10% de las malformaciones humanas co-
nocidas dependen de factores ambientales, y 10% adicional de
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El virus pudiera ser causo de algunos cosos de anomalías cerebro
les y retardo mentol. En fecho más reciente, se ha camprabad;;-
que el virus produce asimismo retardo del crecimiento intrauteri-
no, lesión miocárdiacq y anomalías vasculores.

Lo clase de malformación depende de lo etapa de desarro- ,
//0 embrionario en lo cual ocurra la infección. Por ejemplo: Las
cataratas resultan de infección durante la sexta semana de emba-
razo, y la sordera de infección durante lo novena semana; los de
fectos cardíacos siguen a la infección enl-re Ict,iq",inta y décima s;
manos, y las deformaciones dentales 0'10 rubéola entre sexta y
novena semana..

Es muy difícil precisar lo frecuencia de malformaciones en
los hijos de mujeres infectadas, pues la rubéola puede ser benig-
no y posar inadvertida, o ocompañarse de caracteres clínicos po-
co corrientes que impiden identificarlo. Además, según señala-
mos, algunos defectos sólo se descubren cuando el niño tiene dos
o cuatro años de edad. Por otro parte, los exantemas causados
por otros virus pueden atribuirse equivocadamente a rubéola. Los
primeros cálculos indicaron peligro de malformación de 75%, a-
proximadamente, cuando la enfermedad ocurría en los primeros
cuatro meses de la gestación; ulteriormente se apreció que esta
cifro era excesiva. En un estudio de probabilidades o predicción
el riesgo de malformaciones en niños examinados inmediatamente
después del nacimiento se estimó en 47% cuando la infección ocu
rrió en la primeros cuatro semanas de la gestación; en 22% tras::
infección entre la quinta semana en 7% para la novena a lo de-
cimosegunda semanas, y en 6% poro el período de la decimoter-
cera o la decimosexta semanas. La infección en las primeros
ocho semanas puede ir seguido, asimismo, de prematurez y muer-
tes fetales.

Si se consideraran las anomal íos que se advierten en eta-
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I ulterior de la vida, de la índole de retardo mental y defectos
: ~~ntales, es probable que los porcentajes citados fuesen mayores

(65% de los casos des ordera congénita por rubéola no se descu-
bren antes de los cuatro años de edad).

En el quinquenio último, se hicieron dos adelantos impor-
tantes en cuanto a los problemas de las malformac~ones caus~das

be' o la Disponemos de pruebas de laboratorio que perm' ten
I por ru . .

descubrir el virus enmuestras obtenidas de pacientes, : es.~' m.ar

la concentracián de anticuerpos en el suero. Una apl~caclOn ''!!.

portante de estas pruebas es precisar si la paciente es ~nmune
y,

en consecuencia, si no necesita temer que ocurra rubeola d~ran-
te el embarazo. El estudio epidemiológico de 600 comprobo que
85% estaba inmunizadas. Un segundo adelanto important~ fue
descubrir que el virus pasa al feto por la placenta, y la ,n fe c-
ción del niño puede persistir después de nacer durante m.eses o
años. Estos pequeños, que por lo regular no presentan slgn~ alg~
no de infección, pueden transmitir el virus al personal hospitala-
rio; por ejemplo a enfermeras, médicos y otros ayudantes.

CITOMEGALOVIRUS: Se han atribuido malformaciones congénJ..

tos a una docena de virus, aproximadamente, pero sólo dos de
ellos, el de rubéola y el citomegalovirus, se han identif.icado.,
concluyentemente como causa de malformaciones y de ,nfecc,on
fetal crónica que persiste después del nacimiento. La enferme-
dad congénita de inclusiones citomegálicas probable,:,ent~ resul-
te de infección por citomegalivirus adquirida en la vida 'ntraut~
rina a partir de la madre infectada y asint?mática: .Los .datos -
principales de la infección son microcefal,a, calc,f,ca.c,ones ce-
rebrales, ceguera, coriorretinitis y hepatosplenome~al,a. AI~u-
nos 12equefios presentan J<ernicterus ymuchas petequ,as en la plcel.
En etapa inicial la enfermedad se identificaba únicamente po r
necropsia, y el diagnóstico se fundaba en observar células aume~
todas de volumen con núcleos voluminosos que presentaban cuer-
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pos gigantes de inclusión. Estos cuerpos de inclusión son más fre
cuentes en las células que revisten los tuvos renales. La enferm;
dad a menudo es mortal cuando afecta al embrión o al feto, per;;
en casos de sobrevivir, la meningoencefalitis destructivo puede
causar retardo mental grave. Dado que la enfermedad a menudo
pasa inadvertida en la embarazada, no se conoce que diferencia
haya entre la infección temprana y la tardía durante el desarro-
llo. No es inverosímil que cuando el embrión es atacado en eta
po temprana, la lesión sea grave e impida la supervivencia. L~
cosos observados por el médico probablemente correspondan a fe-
tos que sufrieron la infección en etapa avanzada de la vida in-
trau teri no.

INFLUENZA ASIATICA. Los informes acerca del posible efecto
teratógeno de la influenza asiática con contradictorios. Algunos
investigadores opinan que no hay tal relación, yotros informan
que la frecuencia de anecefalia es mayar en los descendientes de
mujeres infectadas por este virus en etapa incipiente de la gesta
ción que en la población testigo. En consecuencia se ha deduci
do que la anencefalia ocurre de cuando en cuando como result;:;
do de infección materna par el v¡ru~, pero el riesgo es poco im:
portante .
OTROS VIRUS. Se han descrito malformaciones consecutivas a
infección materna por virus de sarampión, parotiditis, hepatitis
poliomielitis, varicela y ECHO. Estudios recientes de probabilí
dades, sin embargo, indican que probablemente ninguno de 1o~
mencionados cause malformaciones. En lo que se refiere al saram
pión, algunas resultados fueron negativos y otros sugestivos.

-

TOXOPLASMOSIS. Está comprobado que la infección materna
por el protozoario parósito, Toxoplasma gondii, produce malfor-
maciones congénitas.
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Los niñOS pueden presentar calcificación cerebral, hidroce

folio o retardo mental; también se ha informado de coriorretini:
tis, microftalmía Y otros defectos oculares. Es imposible dar ci-

fras exactas acerca de la frecuencia de malformaciones depen-
dientes de toxoplasmosis pues, al igual que ocurre con los cito-
megalivirus, la enfermedad suele pasar inadvertida en la emba-
rozada.

SIFI LIS. La sífi lis se consideraba causa destacada de malforma-
ciones pero se ha probado que esta noci ón carece de fundamento.
Cuando la sífilis estaba difundida a menudo se atribuían a ella
malformaciones congénitas de la índole de labio leporino, pala-
dar hendido, espina bífido, y otra más. Sin embargo al disminuir
la frecuencia del padecimiento también disminuyó la relación
que guardaba con malformaciones congénitas. No obstante, es in
discutible que la sífi lis puede causar sordera y retardo mental

co-;:;

génito en los descendientes. Además muchos otros órganos, com;;
pulmones e hígado, se caracterizan por fibrosis difusa.

RADIACION. Desde hace años se conoce el efecto terató

geno de los rayos X, y está comprobado que la administración d;
dosis grandes de rayos X o radio a embarazadas puede origin'ar mi
crocefalia, defectos craneales, espina bifida, pcir~dar hendido Y
defectos de las extremidades. Aunque no se ha di lucidado la do
sis inocuo máxima para el ser humano, en ratones probablement;
sea dañado en el feto por dosis muy pequeñas de 5 r, por ejem-
plo. Es menester percatarse de que el carácter de la malforma-
ción depende de la dosis de radiación y de la etapa de desarro-
llo en el cual se administra.

Los estudios de los descendientes de japonesas que se halla
ban embarazadas cuando el estallido de las bombas atómicas d;
Hiroshima y Nagasaki, reveló que entre las supervivientes, 28%
abortaron y el 25% tuvieron hijos que murieron en el primer año
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de la vida, además, 25% de los niños que sobrevivieron presen-
taron anomalías del sistema nervioso central, de la índole de mi-
crocefalia y retardo mental.

Además del efecto de la radiación directa sobre el embrión,
deben tomarse en cuenta los efectos indirectos sobre las células
germinativos. En realidad, está comprobado que dosis relativa-
mente pequeñas de radiación en ratones causa mutaciones que m~
tivan malformaciones congénitas en generaciones ulteriores.

En algunas investigaciones se comprobó que la radiación no
causa anomalías en los hijos de sujetos expuestos. Sin embargo,
otros estudios sugieren que la dosis acumulada de radiaciónen los
límites de 30 080 r por generación puede duplicar la frecuencia
de mutación espontánea en el ser humano. A pesar de los datos
incompletos y a menudo contradictorios, deben reconocerse los -
posibles peligros de la radiación para el hombre.

AGENTES QUIMICOS:

FARMACOS. Es difíci I valorar el papel de los fármacos en la pr~
ducción de anomalías embriológicas, porque la mayor parte de los
estudios en este campo son obligadamente retrospectivos. Entre
los muchos medicamentos uti lizados durante la gestación, de po-
cos se ha comprobado concluyentemente que sean teratógenos p~
ra los hijos. El ejemplo óptimo es la talidomida, medicamento y
somnífero. Hace 10 años, aproximadamente, se advirtió en Ale-
mania Occidental aumento brusco de la frecuencia de amelia y
focomelia (falta completa o parcial de las extremidades), hasta
entonces consideradas anomalías hereditarias muy poco frecuen-
tes. Ello motivó que se investigaran las historias prenatales, y
se descubrió que muchas mujeres habían recibido tal idomida al c~
mienzo de la gestación. Algunas mujeres no recordaban ha b e r
ingerido el fármaco, pero los registros de farmacéuticos revelaron
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que se les había recetado. La relación causal entre talidomida y
focomelia se descubrió sólo por el carácter poco común de la an~
molía; de haber sido el defecto de tipo más corriente, de la ín-
dole labio leporino o malformación cardíaca, pudiera haber pas~
do inadvertida la relación que guardaba con el fármaco.

Las defectos íf*oducidos por la talidomida son estos: falta
o deformación macroscópicas de los huesos largos, atresia intesti-
nal y anomalías cardíacas. Al descubrir que la talidomida guar-
daba relación directa con la focomelia, se retiró el producto del
mercado y desde entonces disminuyó de manera impresionante la
frecuencia de focomelia.

Un medicamento más antiguo, del que se sospecha hace m~
cho sea teratógeno, es la quinina. En grandes dosis se ha utiliz~
do a menudo como abortivo, y en estas circunstancia~ se supone
que origina sordera congénita. Experimentos en animOles par:-
cen apoyar estas noción, pero no hay pruebas concluyentes en lo
que se refiere al ser humano.

Un fármaco más peligroso, también usado como abortivo, es
la aminopterina; pertenece al grupo de los antimetabolitos y a!:

tagoniza al ácido fólico. Dado que, en dosis que exceden al g o
del nivel teratógeno, el fármaco interrumpe la gestación, se ha
utilizado a principios del embarazo para producir aborto terapé~
tico en tuberculosos. En cuatro casos en los cuales no ocurrió -
aborto, se advirtieron malformaciones en los hijos; fueron estes:
anencefalia, meningocele, hidrocefalia, labio y paladar hendido.
El medicamento se ha uti lizado durante la gestación sin producir
anomalías; por ello, no cabe considerar que esté comprobada
adecuadamente su capacidad teratógena en el ser humano.

Aunque de pocos fármacos se ha comprobado concluyente-
mente que produzcan malformaciones congénitas humanas, se ha

1
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manifestado prudencia en cuanto a otros compuestos que pudieran
ser lesivos para el embrión o el feto. Se destacan entre ellos los
sitJuientes: propiltiouracilo y yoduro potócico (bocio y retardo -
menta!); estreptomicina (posible sordera); sulfamidad (kernicte-
rus); tetraciclinas (inhibición del crecimiento óseo); tabaquismo
(niños de bojo peso al nacer); derivados de sulfoni lurea (malfor-
maciones múltiples ?); meprobamato (retardo del desarrollo ?);-
y antihistamínicos (esterilidad, anomalías ?). Sin embargo, se
necesitan bastantes más datos poro que estos compuestos puedan -
considerarse conc luyentemente teratógenos.

HORMONAS

PROGESTI NAS. Las progestinas de síntesis se emplean a menu-
do durante la gestoción para impedir el aborto. Sin embargo, de
cuando en cuanto la progestinoterapia se ha relacionado con mal
formaciones congénitos, y se ha informado de muchos casos de
masculinización de los genitales en embriones femeninos. Las an~
molías consistieron en aumento de volumen del clítoris con fusión
más o menos intensa de los pliegues lobioescrotales. Se han obt~
nido resultados experimentales semejantes 01 administrar proges~
nos a ratas preñadas.

CORTlSONA. Se ha comprobado repetidomente por experimen-
tación que la cottizona inyectada a ratonas y conejas en determi.
nadas períodos de la preñez puede aumentar la frecuencia de pa-
ladar hendido en la descendencia. Aunque algunos investigado-
res indican que la cortizona administrada a mujeres en etapa in-
cipiente de la gestación puede cousar paladar hendido en el pro-
ducto, se ho informado de casos en los cuales la madre re c i b i ó
cortisona durante todo el embarazo y él fue normal. Hasta hay,
no se ha comprobado que la cortisona sea factor ambiental qu e
cause paladar hendido en e I ser humano.
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DIABETES MATERNA. Los trastornos del metabolismo de los ca..':,
bohidratos dependientes de diabetes o estados prediabético dura!:!.
te la gestación. aumentan la frecuencia de partos de mortinatos,
muertes neonatales y niños de peso exces ivo. Según algunas au-
tores, se advierte mayor frecuencia de malformaciones congéni-
tas de los huesos de pelvis y extremidades inferiores. Sin emba..':,
go, la valoración crítica de,l~ datos ~omfr.ueba que I~ fr,e:uen-

cia de malformaciones congenotas en dlabehcas y predlabetlcas -
es aproximadamente igual que las observadas en la población ge-
neral.

Se informa que en mujeres con antecedentes de defectos
congénitos y signos de trastorno del metabolismo de los carbohi-
dratos que fueron tratadas con insulina, tiroides o ambas substan-
cias en las gestaciones ulteriores disminuyó el número de abortos,
mortinatos y niños con malformaciones congénit~s. Sin emb~rgo,
por desgracia, es imposible probar que estas mUleres no hubieran
tenido hijos normales de no habérseles administrado tratamiento.

ANTlCUERPOS. Se está estudiando un mecanismo teratógeno p~
sible. Se descubrió que el suero de varias mujeres que ha b í a n
dado a luz cretinos atirreóticos paseía anticuerpos antitiroides y
un factor tirotóxico. Ello sugirió relac ión causal entre el creti-
nismo y la autoinmunización materna contra tejido tiroideo. Ap~
yan esta teoría estudios experimentales recientes, en los c u a I e s
animales preñados se inmunizaron contra extractos de riñón y pl~
centa; los neonatos presentaron gran número de malformac iones-
congénitas. Sin embargo, queda mucho por investigar en este -
campo sobre todo en cuanto a mecanismo por virtud del c u a I
los an:icuerpos atraviesan la placenta, cómo llegan a la circula-
ción fetal, y forma en que ocurre reacción antigeno-anticuerpo-
dentro del embrión.

DESNUTRICION. Se ha comprobado en animales que son terató

13
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genas muchas carencias al imentarías, sobre todo vitamínicas; sin
embargo, no hay pruebas conc luyentes de que lo sean en el s e r
humano. Con excepción del cretinismo endémico, que guarda r~
loción con carencia materna de yodo, no se han descubierto en
el ser humano analogía de la experimentación en animales.

HIPOXIA. La hipoxia causa malformaciones congénitas en va-
rios animales de laboratorio. No se ha comprobado que ello se
aplique al ser humano. Aunque los niños que nacen en sitios de
altitud relativamente grande suelen pesar menos y ser menores
que los nacidos a nivel del mar, no se ha advertida aumento de
la frecuencia de malformaciones congénitas. Además, las muje-
res que presentan enfermedades cardiavasculares cianóticas a me
nudo dan a luz niños que san pequeños, pero generalmente sin
malformaciones congénitas macroscópicas.

FACTORES CROMOSOMICOS

Gracias a los adelantos en la técnica de cultivo de tejidos,
en la actualidad puede analizarse el cuadro cromosómicode lac§.
lulo humana. Al cultivar células en un medio artificial y ulte-
riormente tratarlas con solución de colquicina par a detener la mi.
tosis en matafase, pueden contarse fácilmente los cromosomas. La
célula somático humana normal posee 46 cromosamas, que pueden
ordenarse en 23 pares. En la mujer normal los cromosomas sexu~
les son dos cromosomas X, que guardan semejanza con los autoso-
mas del grupo 6-12; en el varón, corresponden a un cromosoma-
X Y aun cromosoma y mucho menos, el cual recuerda algo a los
autosomas de I grupo 21-22.

Comprobada patenteme(1te la validez del cuadro cromosómi.
co normal, pronto se advirtió que algunos pacientes tenían núm~
ro anbrmal de cromosomas. Algunas anomalías se relacionaban -
con autosomas, por la regular con un cromosoma adicional; otras
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con los cromasomas sexuales, generalmente con el cromosoma X.
Si hay un cromosoma adicional, de manera que en lugar del po r
acostumbrado hay tres unidades, se dice que el sujeto es trisómi-
co para el cromOsoma dado, y el estado se llama trisomía; se han
comprobado plenamente cuatro trisomías de esta índole; a saber:.
1) trisomía 21, 2) Trisomía 17-18,3) Trisomía 13-15, y 4) Tr.!.

somía X. La falta de un cromosama origina un estado llamado -
monosomía; sin embargo, esta anomalía es poco frecuente.

TRISOMIA 21. Se advierte en la mayor parte de las células so-
máticas de pacientes de síndrome de Down (retardados mentales
mongoloides). Durante la meiosis los miembros de los pares cro-
mosómicos se separan, de manera que la célula hija recibe la mi.
tad de los cramosomas que presenta la célula madre. Si en lugar
de separarse, los miembros del par se desplazan hacia la m i s m a
célula (falta de disyunción), la célula poseerá 24 cromosomas en
lugar de los 23 normales. En la fecundación se señala quese añ~
den 23 cromosomas al gameto anormal, de los cuales resultan 47
cromosomas, tres de ellos idénticos (trisomía). Dado que la fre-
cuencia de síndrome de Down aumenta según la edad materna, se
considera que la falta de disyunción ocurre durante la óogénesis
y no durante la espermatogénesis.

En algunos raros cosos de síndrome de Down el cromosoma-
21 adicional no es libre sino está unido a otro cromosoma, por lo
regular los grupas 13-15 ó 21-22. Ello resulta de un fenómeno -
llamado translocación. Las células tienen 46 cromosomas, pe ro
uno de ellos es excesivamente voluminoso, pues en realidad está
formado por dos cromosomas.

En algunos caSOS se advierte translocación de cromosoma 21
en el progenitor de un niño con trisomía 21. El progenitor tiene
45 cromosomas pero es clínicamente normal, pues posee todo el
material cromosámico normal; se da esl'os sujetos el nombre de

1
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portadores. El acoplamiento y la separación del cromosoma trans
locado y de los dos homólogos normales (21 y 13-15) durante 1-;;-

meiosis rigen el complemento cromosómico de las células germi-
nativas. Aunque se considera que muchas de las combinaciones
posible son incompatibles con la vida del embrión, estó compro-
bado que cuando un gameto anormal con combinación cromosómi
ca 13-15 más 21 se une con un cromosoma translocado 13-15-2'f
más un cromosoma libre 21, resultará trisomia 21 cuadro carac-
terístico del síndrome de Down. '

Las estudios cromosómicos han tenido gran importancia; si

I~s.padres del mongoloide tienen cromosomas normales, la proba
bd ,dad de que nazca otro niño con síndrome de Down es de 1-;;-

2%; sin embargo, en caso de que uno de las progenitores sea por
tador de cromosoma 21 translocado, las probabilidades de un se=-
gundo mongoloide aumentan mucho, y se considera que son de
1:3.

.

TRISOMIA 17-18. Los pacientes que presentan esta disposición
cromosómica tienen suficientes caracteres que sugieren entidad
clínica neta: retardo mental, defectos cardíacos congénitos ore
ias de inserción baja, anomalías renales, sindactilia y malform-;;-
c~ones óseas. La frecuencia es de 0,3 por 1000 nacimientos apr;
xlmadamente. Los niños suelen morir antes de los dos meses d;
edad.

TRISOMIA 13-15. Las principales anomalías de este síndrome
son retardo mental, defectos cardíacos congénitos sordera pala
dar y labio hendido y defectos oculares de la índ;le de mi~roftaT
mía, anoftalmía y coloma. La frecuencia de la anomalía es apr-;
ximadamente de 0.2 por 1000 neonatos. La mayoría de los ~iñ~
mueren en férmino de tres meses.
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ANOMALlAS DE CROMOSOMAS SEXUALES

Las investigaciones de Barr, Bertram y Moore, quienes ob-
servaron diferencias en la morfología de los núcleos celulares, -
fueron estimulo importante pora estudiar anomalías de los cromo-
somas sexuales. En 40 a 80%, aproximadamente, de las células
de la mujer normal, apreciaron una formación pequeña e inten-
sa m e n te teñida, casi siempre adyacente a la membrana nu-
clear; esta formación, que en etapa inicial se llamó cuerpo pa-
ranuclear o satélite nuclealar, rara vez o nunca se descubrió en
células de varón normal. Se desconocía el carácter del cuerpo
cromotínico, pero pranta se advirtió que correspondía a uno de -
los dos cromosomas X de la célula femenina. En la actualidad,
este cuerpo se llama cuerpo de cromatina sexual, y las células f~
meninas se denominan cromatina positivas, y las masculinas cro-
mati nas negativas.

Al aplicar las técnicas de investigación del sexo nuclear
simultáneamente con análisis cromosómico se comprobó que algu-
nos casos de esterilidad se caracterizan por complemento cromo-
sómico sexual anormal. Al igual que ocurre en el casO de las
anomalías autosómicas, es probable que sean cousadas por falta -
de disyunción de los cromosomas. En caso de que, durante la
meiosis, los dos miembros del par cromosómico X no se separen y
pasen a una célula hija, el '!i)OCitoposeerá dos cromosomas X o
ninguno. Si un oocito con dos cromosomas X es fecundado por un
espermatozoo que posee cromosoma Y, resultará un cigoto

¿ o n

complemento cromosómico sexual XXY. En el caso de que el o~
cito XX se combine con un espermatozoo X, resultará un cigoto-
XXX. De manera análoga, si el .oocito que carece de cromosoma
sexual es fecundado por un espermatozoo X, el cigoto tendrá
constitución cromosómica sexual XO. La fecundación por esper
matozoo y originará cigoto YO. Como alternativa, la falta d;
disyunción durante la espermatogénesis puede originar esperma-
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T
,m;g.4i,(>z:'00 sin un cromosoma sexual, con cromosomas se-

xuales X y Y, incluso con dos cromosomas Y. La fecundación de
un oocito normal producirá complemento cromosómico sexual XO,
XXY, YYX. Se han observado sujetos con estos camplementos
cromosómicos sexuales anormales.

SINDROME DE KLlNEFELTER. Los caracteres clínicos de este
síndrome, que sólo se observa en varanes, son esterilidad, atrofia
testicular, hialinización de tubos seminíferos y por lo regular gi.
necomastia. Las células poseen 47 cromosomas con camplemento
cromosómico sexual de tipo XXY, y en el 80% de los casOS se ai
vierte cuerpo de cromatina sexual. Fundándose en la morfología
tersticular, los pacientes de síndrome de klinefelter se clasifican
en tres grupas. La frecuencia es de uno de cada 500 varones en
la población normal. Entre sujetos con deficiencia mental, 1a
frecuencia alcanza incluso 1% varones, Fundándose en datos e~
tadísticos, se considera que la falta de disyunción de los homólo
gas XX es el fenómeno causal más corriente.

De acuando en cuando, los pacientes de síndrame de KIi-
nefel ter poseen 48 cromosomas; esto es: 44 autosomas y cuatro -
cromosomas sexuales (XXXY). Se considera que este campleme~
to cromosómico sexual depende de la falta de disyunción de los
cromosomas sexuales en los gametos de los dos progenitores o, lo
cual es más verosímil, de falta de disyunción de los cromosomas
X en el gameto femenino en la primera y la segunda divisiones -
me ióticas .

En algunos pacientes se advirtió que los tejidos presenta-
ban células con diversas configuraciones cromosómicas anorma-
les. Se considera que este fenómeno, llamado mosaicismo, de-
pende de falta de disyunción de los cromC6omas sexuales durante
las divisiones meióticas de segmentación.
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SINDROME DE TURNER. Esta enfermedad, observada en muje-

res de aspecto indiscutiblemente
femenino, se caracteriza por fa.!

ta de ovarios (disgenesia gonado!). Otras anomalías frecuentes -
son membranas cervical, linfedema de las extremidades, deformi.
dades esqueléticas y retardo mental. A pesar del aspecto femeni.
no, casi todas las células son cromatina sexual negativas. Ade-
más, las células sólo poseen 45 cromosomas, con complemento -
XO. El análisis genético ha comprobado que este síndrome suele
ser causado por falta de disyunción del gameto masculino duran-
te la meiosis. Al igual que ocurre en el síndrome de Klinefelter,
de cuando en cuando las pacientes de síndrome de Turner mues-
tran mosaisismo (XO/XX; XO/XY o XO/XYY). En la actuali-

dad, se estima que la frecuencia de mujeres XO es de una en
3000 en la población normal. La frecuencia de mujeres cromaJi
na negativas recluidas en instituciones para retardados mentales-
no difiere de manera importante.

DEl SINDROME DE TRIPLEX. Las pacientes de srndrome de tri-
ple X son infantiles, presentan menstruación escasa Y

algo de re-

tardo mental. Se advierten dos cuerpos cromatínicos sexuales en. Il n h b n

las células y, en consecuenCIa, a veces se aman super em ras.
El síndrome de triple X resulta de fecundación de un oocito XX
par un espermatozoo X. Algunas de las pacientes son de fecun-
didad comprobada y, hecho sorprendente, los hijos han sido in-
variablemente normales. Con bases teóricas, las pacientes de tri.
pie X deben producir número igual de oocitos que posean uno o
dos cromosomas X. La fecundación de los oocitos anormales XX
debería originar cigotos XXX Y XXY .

CONSIDERACIONES GENERALESACERCA DE LA ACCION DE

LOS TERATOGENOS

El período de desarrollo embrionario rige la susceptibi lidad
a factores teratógenos. El desarrollo de los mamíferos comienza
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con multiplicación rápida de las células, que presentan diferen-
ciación escasa o nula. Este periodo, que dura desde la fecunda
ción hasta la formación de las capas germinativas, se llama pe=-
ríodo de prediferenciaci6n o período que precede a las capas ger
minativas. La siguiente etapa se llama período embrionario, du=-
rante el cual las células comienzan a presentar diferencias morfo
lógicas patentes que resultan de cambios a nivel químico, la et~
po final, o período fetal, se caracteriza por crecimiento de I o~
órga nos.

Se acepta, en general, que cuando un teratógeno ac túa
en etapa de prediferenciación, lesiona todas las células del em-
brión o la mayor parte de ellas y causa muerte; también cabe la
posibilidad de que lesione pocas células, y en estas circunstan-
cias las potencialidades de regulación del embrión compensarán
la pérdida y no habrá anomalías patentes. Se advirtió que varios
factores, de la índole de'hipervitaminosis A y radiación, que en
etapas ulteriores del desarrollo son muy teratógenos, carecen de
efecto sobre el embrión en la primera etapa del desarrollo. En la
actual idad, hay pocas ejemplos en las cuales las teratógenos ad-
ministrados durante la primera etapa del desarrollo han causado
malformaciones. Sin embargo, bien pudiera ser que los teratóge-
nos permanezcan en los tejidos maternos y se tornen activas sólo
cuando la susceptibilidad del embrión aumenta durante el segun-
do período de desarrollo.

Durante el período embrionario, esto es, la etapa de dife-
renciación intensa, la mayor parte de los teratógenos son muy po
tentes y producen muchas malformaciones. Sin embargo, el tip;;
de malformaciones depende del órgano que sea más susceptible -
en la fecha de la acción teratógend.

Cada órgano parece pasar por su etapa más susceptible al
comienza de la diferenciación, y los diversos órganos corporales
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e tornan susceptibles una después de otro. Ello se comprobó p~
~entemente al administrar a ratas dieta can deficiencia de ácido
pterailglutámica. Se descubrió que en diferentes etapas. de la
evolución se producían anomalías particulares; a saber: sIstema
nerviosa central y corazón, día siete a nueve; esqueléticas, uri-
narias y cardiavasculares de otra índole, días n~eve a once; d~-
fectos esqueléticas,días once a catorce. la mIsmo parece aplI-
carse a la acción del virus de la rubéala en el ser humano.

Según el día de desarrollo, el virus atacará un órgano des-
pués de otro, cada uno en su etapo crítica peculiar.

Durante el tercer período o fetal de desarrollo, que se ca-
racteriza por crecimiento de los órganos, disminuye rápidamente
la susceptibi lidad a los teratógenos. Si n embargo, conti núa a la
diferenciación de algunos órganos, de la índole de cerebelo, co-.':.
teza cerebral y algunas estructuras urogenitales. En consecuen-
cia, no es imposible que algunas de estas estructuras sigan sien-
do susceptibles a la acción de factores teratógenos hasta la gest~
ción avanzada. En realidad, al administrar a rato nos dosis gran-
des de vitamina A en la preñez avanzada, ocurrió ataque grave
de la corteza cerebral. No es inverosími I que en e I ser humano
haya factores ambientales susceptibles de lesionar el cerebro en
desarrollo durante la segunda mitad de la gestación, y causar de
esta manera retardo mental.

I
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EMBRIOLOGIA DEL TUBO DIGESTIVO Y SUS DERIVADOS

A consecuencia del encorvamiento cefalocaudal del em-
brión, la cavidad revestida de endodermo se divide en una por-
ción intraembrionaria (intestino primitiva), y dos porciones ex-
traembrionarias, el saco vitelino y la alantoides. En el extremo
cefálico y el caudal del embrión, el intestino es un tubo ciego,
llamado intestino anterior e intestino posterior, respectivamente.
La porción media, el intestino medio, conserva pasajeramente la
comunicación con el saco vitelino por virtud del conducto onfa-
lomensentérico o vitelino.

Para explicar el desarrollo del intestino primitivo y sus de-
rivados dividiremos en:

Intestino fdríngeo o faringe (que comprende la porción cra
neal del intestino anterior y comprende la membrana buco=-
faríngea hasta el divertículo traqueobronquial).

Porción caudal del intestino anterior (s'ituada caudalmente
al divertículo traqueobronquial, que abarca hasta el ori-
gen de la yema hepática).

Intestino medio (que comienza caudalmente al brote hepá;;'
tico vestíbulo intestinal anterior y se extiende hasta el si-
tio donde, en el adulto, está la unión de los dos te rc i os
derechos con el tercio izquierdo del colon transverso, este
sitio se llama en el embrión vestíbulo intestinal posterior).

Intestino posterior, que va desde el vestíbulo intestinal pos
terior hasta la membrana c loacal.

-
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PORCION CAUDAL DEL INTESTINO ANTERIOR

En la porción caudal del intestino anterior se lleva a cabo

el desarrolla del Esófago, Estómago, Duodeno, Hígado, Vesícula
bi liar y Pancreas.

ESOFAGO y APARATO RESPIRATORIO

En el embrión de tres semanas de edad aproximadamente
(longitud de tres centímetros), el primordio primario del aparato

, respiratorio se presenta en forma de envaginación endodérmica
! de la pared ventral del intestino anterior. en situación caudal

inmediata en cuanto el aparato respiratorio tiene origen endodér
micoo

En etapa inicial el divertículo respiratorio comunica am-
pliamente con el intestino anterior, pero pronto queda separado
del mismo por el tabique traqueoesofágico, excepto en la desem
bocadura de la laringe donde el primordio respiratorio sigue co=-
municado con el intestino anterior, por virtud del orificio larin-
geo. En consecuencia el intestino anterior se divide en una por-
ción dorsal, el esófago se extiende desde el divertículo respirato
rio hasta la dilatación fusiforme que origina el estómago. En

et;:¡-

po inicial el esófago es muy corto, pero al descender el corazón-
y los pulmones se alarga rápidamente. El revestimiento musCU-
lar, formado por el mesenquima circundante, es estriado en los
dos tercios superiores y liso en el tercio inferior.

ESTOMAGO

La primera manifestación del estómago es una dilatación fu
siforme del intestino anterior en la quinta semana de vida intra-:
uterino. En las semanas siguientes, se modifican mucho el aspec
to y la situación, a cauda de diferencias de la rapidez de creci=-
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miento de diversos porciones dedo pared, y de cambios en la po-
sición de los órganos adyacentes.

La forma más sencilla de explicar los cambios de posición-
del estómago consiste en suponer que, durante su crecimiento, e~
perimenta rotación siguiendo dos ejes, uno longitudinal y el otro
anteroposteriar.

En el eje longitudinal, el estómago efectúa rotación de 90
grados en el sentido de las manecillas del reloj, de manera que
el lado izquierdo se orienta hacia adelante y el lado derecho ha-
cia atrós. En consecuencia, el nervio vago izquierdo, que ini-
cialmente, se distribuía en el lado izquierdo del estómago, iner-
va la pared anterior; se orienta hacia adelante y el lado dere-
cho hacia afrás; de manera análoga, el nervio vago derecho se
distribuye en la pared posterior o Durante la rotación, la porción
posterior original del estómago crece más rápidamente que la an-
terior, por lo cual se forman las curvaturas mayor y menor. Dado
que en esta etapa del desarrollo en el estómago está unido a las
paredes corporales posterior y anterior por los mesogastrios dorsal
y ventral, respectivamente, se considera que la rotación del eje I

longitudinal tira del mesogastrio dorsal hacia la izquierda y ayu-
da a formar la bolsa omental o epiploica, fondo de saco perito-
neal situado detrás del estómago,

En etapa inicial, los extremo cefálico u caudal del estó-,
mago están situados en la línea media, pero al continuar el cre- '
cimiento la porción caudal o pi lórica se desplaza hacia la dere-
cha y arriba, y la porción cerálica o cardíaca se desplaza a la I
izquierda y algo hacia abajo. De esta manera, el estómago ad-
quiere su posición definitiva y el eje longifudinal desciende

del

izquierda a derecha. La curvatura mayor se orienta hacia abajo,
y lo curvatura menor haci a arriba yola derecha.
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DUODENO

Esta porción del aparato intestinal es formada por la parte
terminal del intestino anterior y la porción cefálica del intesti-
no medio. La unión de ambas porciones está situada en un punto
inmediatamente distal al origen de la yema hepatíca, Al expe-
rimentar rotación el estómago, el duodeno adopta forma de asa en
U, gira a la derecha y, por último, adquiere situación retrope-
ritoneal. Durante el segundo mes el duodeno puede presentar
obliteración pasajera; en estado normal, vuelve a canalizarse p~
co después.

HIGADO y VESICULA BILIAR

El primordio hepático aparece hacia la mitad de la terce-
ra.semana en forma de evaginación del epitelio endodérmico en
el extremo distal del intestino anterior. Esta evaginación,llama-
da divertículo hepático, consiste en cordones celulares de proli-
feración rápida que se introducen en el septum transversum; esto-
es; la placa mesodérmica entre la cavidad pericardíaca y el pe-
dículo del saco vitelinoo Los cordones de células hepáticas si-
guen introduciéndose en el septum transversum, al tiempo que la
comunicación entre el divertículo hepático y el intestino anterior
(duodeno) disminuye de calibre, formándose así el conducto bi-
liar; éste produce una pequeña evaginación ventral, que origi-
nará vesícula biliar y conducto quístico. Al continuar el desa-
rrollo, los cordones hepáticos epiteliales se entremezclan con los
senos sanguíneos de las venas onfalomesentéricas y umbi licales en
el septum transversum y así se forma el tejido mesenquimatoso del
hígado. Los componentes de tejido conectivo del hígado provie-
nen del medodermo del septum transversum,

Por su crecimiento rápido inimterrumpido, el hígado se tor
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no demasiado voluminoso para los límites del septum transversum
y poco a poco sobresale en la cavidad abdominal. El mesodermo
del septum transversum situado entre la pared abdominal y el híg~
do se torna tenso y se adelgaza, lo cual forma una membrana del
godo, llamada ligamento falciforme.

La ven umbilical, que en etapa inicial está en el mesode..':.
mO del septum transversum, se dispone en el borde libre y caudal
del ligamento falciforme. De manera análoga, el mesodermo del
septum transversum entre el hígado y el intestino anterior {estóm~
go y duodeno} se torna tenso y membranoso, lo cual forma el epl
plón menor. En el borde caudal o libre del epiplón menor se pr~
sentan conducto biliar, vena porta y arteria hepática. Cuando
el hígado sobresale caudal mente hacia la cavidad abdominal, el
mesodermo del septum transversum situado entre el hígado y la p~
red anterior del abdomen se torna membranoso, formándo el epi-
plón menor y el ligamento falciforme, respectivamente. Estas e~
tructuras, en combinación, constituyen la conexión peritoneal e~
tre el intestino anterior y la pared anterior del abdomen, y se II~
ma mesogastrio ventral. El mesodermo sobre la superficie del hí-
gado se convierte por diferenciación en peritoneo, excepto en
la superficie craneal; en esta zona, el hígado sigue el contacto
con la porción más craneal del septum transvers;um; esta porción
del septum consiste en mesodermo íntimamente empacado, es ta
formará parte importante del diafragma. La superficie del híga-
do que está en contacto con el diafragma futuro nunca es reves~
da de peritoneo y se llama zona del hígado desprovista de . peri-

toneo.

En la décima semana de desarrollo, el hígado pesa, apro-
ximadamente, 10% del peso corporal total. Aunque ello pueda
atribuirse, en parte, a los abundantes sinusoides de las venas on-
falimesentéricas y umbilicales, otro factor importante que cont'l
buye, a aumentar el peso del hígado en esta etapa es la función
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h Opoyética. Entre las células hepáticas y las paredes de los -em
' 1 I l.f '

,

os se advierten nidos voluminosos de ce u as en pro I eraClon,vas Es ' ' d d d ' 'ori g inan eritrocitos y leucocitos. ta actlvl a Ismlnuyeque
I ' d ' t 'dualmente en los dos últimos meses de a VI a Intrau enna, Ygra

I h ' 'enel neonato sólo quedan pequeños is otes emopoyetlcos, y en
esta etapa corresponde al hígado." solo 5% del peso corporal to-
tal.

Mientras ocurre lo anterior, la vesícula biliar y el condu=.

ta cístico se han desarrollado por completo, y este último se ha
nido al conducto hepático para formar el conducto colédoco. La

~esembocadura del colédoco en el duodeno en etapa inicial es
anterior, pero al modificarse la posición del duodeno s,e torna po~
terior, y, en consecuencia, el colédoco pasa por detras del duo-
deno.

PANCREAS

El pancreas se forma por dos brotes originados del epitelio
endodérmico del duodeno. El brote pancreático dorsal está si-
tuado frente aldivertículo hepótico y algo por arriba del mismo;
en cambio el brote pancreático ventral se presenta en el óngulo
que forma 'hacia abajo el primordio hepático, y guarda íntima re
loción con el conducto colédoco.

El esbozo pancreático ventral ulteriormente emigra en di~
rección dorsal de manera semejante a como se desplaza la dese'!!.
bocadura del colédoco,y por último se sitúa inmediatamente por
abajo y detrás del póncreas dorsal.

En etapa más avanzada ocurre fusión del parénquima y el
sistema de conductos de los brotes pancreóticos dorsal y ventral.
El conducto pancre'atico combinado {conducto de wirsung} se fo..':.
ma por la porción distal del conducto pancreático dorsal y por t~
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da el I;anducta pacreática ventral. Cama este canducta se can-
vierte en la vía principal del drenaje pancreática, la parcián pro
ximal del canducta pancreática darsal experimenta abliteracián;-
persiste cama un canducta de pequeña calibre, el canducta pan-
creática accesaria (canducta de Santarin;). El canducta pancreá
tica accesaria (camún a cambinada) desemboca en el duadena e;
el sitia carrespandiente a la carúncula mayar; el canducta acce
saria desembaca en la carúncula menar. El 10% de las casas,

-
apraximadamente, n.o hay fusión de sistema de canductos y persis
te la farma dable .original.

-

Las islates pancreáticas se desarrallan a partir del tejido'
pancreática parenquimatasa en el tercer mes de la vida intraute-
rino y están dispersos en la glándula. La secreción de insulina -
camienza en el quinta mes, aproximadamente.

INTESTINO MEDIO

El desarralla embrialógica del intestina media tomaencuen
ta las siguientes partes: Parción distal del duodena; yeyu no;
ílean; ciega; y apéndice; calan ascendente; dos terceras par-
tes praximales del calan transversa.

En el embrión de 5 mm, el intestino media se extiende des
de el vestíbula intestinal anterior hasta el vestíbula intestinal p~
teriar, y camunica ampliamente can el saca vitelina par virtud
del canducto ,.o pedícula vitelina. En el embrión las límites cra-
neal y caudal del intestina media san vagas; sin embarga, se
acepta en general que, en el adulta, el intestina media comien-
za en la parción inmediatamente distal a la desembacadura del
calédoca en el duodena, y termina en la unión de las tercios pra
ximales con el tercia distal del calan transversa.

-1
,

El desarrallo del intestina media se caracteriza par alarga I-,

28

,

mienta rápida, que farma el asa intestinal primitiva. El áp i e e
del asa camunica ampliamente can el saca vitelina par virtud
del canducta anfalamesentérica a vitelina (también llamada pe-
dícula), de escasa calibre. La rama cefálica del asa se canvier-
te en parción distal de duadena, yeyuna y parte del ílean; la ra
ma caudal se transfarma en presión inferiar de ílean" ciego y
apéndice, calan ascendente y dos tercios praximales del e a Ia n
'transversa. La unión de las ramas caudal y craneal en el adulta
sóla puede identificarse en casa de pers istir un segmenta del can
ducta vitelina en farma de divertícula de Meckel.

El desarralla ulteriar del asa intestinal primitiva se carac-
teriza par alargamienta rápida, sabre tada de la rama cefál ica.
A cansecuencia del crecimienta rápida, la cavidad abdaminal se
torna pasajeramente demasiada pequeña para cantener las asas in
testinales, las cuales se intraducen en el celama extraembriona=
rio del cardón umbilical durante la sexta semana de la vida in-
trauterino (hernia umbilical fisialógica).

Simultáneamente can el alargamienta, el asa intestinal pri
mita experimenta ratación sabre un eje farmada par la arteria m;
séntérica superiar.. Vista desde la cara anteriar, este mavimien=
ta de ratación .ocurre en dirección cantraria al gira de las mane-
cillas del relaj y, cuanda se campleta, abarca 270 gradas. In-
clusa durante el mavimienta de rotación, continúa el alargamien
ta del asa del intestina delgada, y yeyuna e ílean forman as

0-;

enralladas. De manera análaga, el intestina gruesa se a larga
bastante pera n.o presenta el fenámena de enrollamienta.

Hacia el final del tercer mes, las asas intestinales hernia-
das camienzan a valver a la cavidad abdaminal. N.o se han dilu
cidada los factares que praducen este fenómeno, pera se canside-=
ra que la regresión del mesanefros, la disminución del crecimien
ta del hígada y. el aumenta de valumen de la cavidad abdaminal
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tienen papel importante.

La porción proximal del yeyuno, la primera en volver a la
cavidad abdominal, se sitúa dellado izquierdo; las asas que pe-
netran ulteriormente se disponen cada vez más hacia la derecha.
El brote cecal, que aparece en período de 12 mm, en forma de
dilatación cónica pequeña de la rama caudal del asa intestinal
primita, es la última parte del intestino que vuelve a la cavidad
abdominal, y pasajeramente se sitúa en el cuadrante superior de-
recho, inmediatamente debajo del lóbulo derecho del hígado.
Después desciende a la fosa iliaca derecha y al hacerla forma el
colon ascendente y el ~ángulo hepático. Durante este fenómeno
el extremo distal del brote cecal origina, un diverticulo de esca
so calibre, el apéndice primitivo.

INTESTINO POSTERIOR

El desarrollo del intestino posterior toma en cuenta: Tercio
distol del colon transverso, colon descendente, colon sigmoides,
recto, porción superior del conducto anal.

El intestino posterior, que en el embrión se extiende desde
el vestíbulo intestinal posterior hasta la membrana cloacal, ori-
gina el tercio distal del colon transverso, el colon descendente
el colon sigmoides, el recto, y la porción superior del conducto'
anal.

.

La porción terminal del intestino posterior entra en la e/oa
ea, cavidad revestida de endodermo que está en contacto direc=
to con el ectodermo superficial; en la zona de contacto entre en
dodermo y ectodermoso forma la membrana e/oacal.

En etapa evolutiva ulterior aparece un relieve transversal
el tabique urorrectal, en el ángulo que forma el alantaides y eí
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intestino posterior. Este tabique desciende gradualmente en di-
rección caudal y divide a la cloaca en porción anterior, el seno
uro~enital primitiva, y porción superior, el conducto anorrectal.
En el embrión de siete semanas, el tabique urorrectal llega 0.10-
membrana cloacal, y en este sitio se forma el perineo primitivo.-
La membrana e loacal se divide entonces en dos porciones; a sa-
ber; posterior o membrana anal y anterior o membrana urogeni-
tal.

Mientras ocurren los fenómenos mencionados, la membrana
anal es rodeada por abultamientos de mesénquima, y en la nove-
na semana se advierte en el fondo de una depresión ectodérmica,
llamada proctodeo, las eminencias adyacentes se llaman plie-
gues anales. Poco después se rompe la membrana anal y el recto
comunica libremente con el exterior. En consecuencia, porción
superior del conducto anal es de origen endodérmico y es vascu-
larizado por la arteria del intestino posterior, la arteria mesent~
rica inferior. El tercio inferior del conducto anal tiene o r i gen
ectodérmicoy recibe su riego por las arterias hemorroidales, ra-
mas de la arteria iliaca interna.
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MALFORMACIONES CONGENITAS DEL ESOFAGO

1.- Atresia de esófago sin fístula.

2.- Atresia de esófago con fístula.

3.- ~stenosis de Esófago.
1 .

C,,'-

b.-

c.-

d.-

e.-

por membrana.

Por quiste.

Por anillo muscular.

Por co mpresi ón de los grandes vasos.

Por doble arca aortico.

f.- Por co mpresión de la arteria subclavia derecha.

g.- Tumores del timo.

h.- por compresión del tiroides.
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LESIONES OBSTRUCTIVAS CONGENITAS

Los lesiones congénitas se reúnen en un grupo heterogéneo

que incluye la otresia del recién nacido, las membranas, la red!:!..
plicación o los quistes esofágicos, y los anillos de mucosa.

La atresia del esófago del recién nacido es entidad patol~

gica bien admitida, con historia clínica y signos físicos caracte-
rísticos. Los rayos X son necesarios para establecer el diagnósti-
co. En el tipo más frecuente

(aproximadamente el 90% de los c~

sos) el esófago termina en una bolsa ciega alta en el mediatino
posterosuperior, Y el segmento inferior nacen en una fístula de I

árbol traqueobronquial. El diagnóstico temprano y rópido, y el

tratamiento adecuado, con buen cuidado preoperatorio, el des-
cubrimiento y el tratamiento de otras posibles anomalías congénl

tos existentes, y, finalmente, los detalles de tratamiento .postop~
ratorio, son de importancia fundamental para obtener en este pr~
ceso las cifras mayores de supervivencia. El tratamiento operat~
rio de elección es una resección transpleural de la fístula, con
anastomosis primaria del esófago bajo anestesia endotraqueal.
Una anastomosis esofágica primaria no complicada de este tipo r~
ramente resulta posible en pacientes con atresia no acompañada
de fístula traqueoesófagica, ya que los segmentos suelen e s t a r
muy separados. En estos tipos más raros de atresia, se e m pie a
una intervención en varios tiempos. En el primero se pracede a
exteriorizar el cabo proximal del esófago, o sea que se efectúa
una esofagostomía cervical con gastrostomía; en un segundo tie~
po se procede a interponer intesti no grueso para salvar este defe~
to. Por lo tanto, es muy importante determinar bien el tipo de
defecto o lesión, de manera que pueda emplearse la técnica op~
ratoria adecuada. Sin embargo, en la gran mayorío de estas le-
siones la anastomosis primaria del esófago resulta posible después
de cerrar la fístula.

I
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Las membranas y los anillos, según los estudios de vari os
autores son raros, pero en ocasiones producen obstrucción mecáni
ca de tal grado que resulta necesario tratarla. Consisten en pli~
gues y particiones de mucosa prácticamente a cualquier nivel del
esófago, y pueden resolverse fácilmente con extirpación parcial
y sección. Las membranas pueden cortarse con el esofagoscopio.
Los ani /los esofágicos, que suelen hallarse en parte baja del esó
fago, pero también se observan a otros niveles, se acompañan de
revestimiento congénito anómalo del esófago por mucosa gástri-
co, desarrollándose obstrucción por hipertrofia de la unión proxi
mol. Estas uniones de mucosa esofagogástrica con localización
anormal sufren reacciones inflamatorias e hiertrofia, sobre todo
en pacientes con diátesis ulcerosa, que puede evolucionor hasta
la ulceración y la verdadera estenosis orgánica; ésta a veces re-
quiere sección, extirpación mresección. La cirugía de este tipo
debe acompañarse de vagotomía y píloroplastía. Un pequeño nQ.
mero de pacientes habían sufrido disfagia ligera e intermitente y,
en particular, algo de dolor torácico; con rayos X se ha observ~
do una masa mediastínica extrinseca que deformaba el esófago,
que resultó ser una redupli'cocióñ paraesofágica o un quiste del
esófago. Estas lesiones quísticas no suelen causar síntomas hasta
que se inflaman, y a veces se infectan; aumentan rápidamente
de volumen y causan dolor, deformación y disfunción del esófago
a este nivel. Pueden extirparse con buenos resultados por vía
transtorácica posterolateral; aunque algunas porciones de es tos
lesiones suelen ser intramurales, raramente es necesario abrir la
mucosa; la pared esofágica puede reconstruirse bien sin resec-
ción completa.
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ATRESIA ESOFAGICA y FISTULA TRAQUEOESOFAGICA

Muchas investigadores han estudiado el desarrollo embrio-
lógico de tráqueo y esófago, pero aún no han podido a c lar arse
los mecanismas de malformación que dan por resultado atresio es~
fágica y fístula traqueoesofágica. Hacia el vigésimo primer día
del desarrollo embrionario el intestino anterior empieza a conve..!:.
tirse en esófago dorsal y tráquea ventral. los dos órganos e s t á n
separadas por un proceso de tabicamiento que se inicia a ni ve I
de la carina aproximadamente, y se extiende en sentido craneal
hacia la laringe. Algunos investigadores creen que la interrup-
ción en el proceso de tabicamiento entre los días 24 y 28 produ-
ciría una fístula entre esófago y tráquea. la interrupción tem-
prana daría por lo tanto como resultado una fístula baja, en tan-
to que el trastorno del proceso de tabicamiento que podría ocu-
rrir más tarde daría como resultado una fístula más alta.

De tadas modos, parece ser que e I trastorno que produce e~
tos deformidades esofágicas es general izado, porque a menudo -
existen atresia esofágica y anomalías vertebrales, lesiones cardí~
cos, atresia duodenal, ano imperforado y anomalías genitourina-
rias. Tadas estas sistemas orgánicos parecen desorro/larse con ra-
pidez en el momento en que se dividen esófago y tráquea, y dan
pruebas del concepto de que lo cousa es una lesión general del
embri ón.

Aunque se han observado casos esporádicos de hermanos n~
cidas con atresia esofágica, también es cierto que un miembro de
una pareja de gemelas puede estar afectado en tanto es normal -
el otro. No existe ningún patrón conocido de herencia.

I
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ANATOMIA

La atresia esofágica y la fístula troqueoesofágico pueden
ocurrir como deformidades separadas, pero lo hacen juntas más a
menudo. La clasificación de las posibles lesiones con objeto de
simplificar la comunicaci6n ha dado por resultado unas 12 esqu~
mas o más quizá. La confusi6n resultante de eStos clasificaciones
nas ha hecho usar un esquema anat6mico descriptivo que no re-
quiere familiaridad previa con la lesi6n o con la literatura. Los
pacientes que tienen atresia esofágica pueden sufrir la lesián ai!.
lada o can fístula coexistente desde uno o ambas extremas del es~
fogo atrésica hacia tróquea. La fístula traqueasafágica puede -
ocurrir también como lesi6n de manera aislada.

La forma más común de la anomalía es la atresia esofágica
can fístula traqueoesafágica distal. Esta clase fácilmente com-
prensible se conoce también como tipo 3, VII, IIlb, 111, IV, 3c,
C, A, B, E Y 1 según la clasificaci6n particular que se use. La
atresia esofágica aislada es conocida, de manera semejante, co-
mo tipa 2, VII, 11, 1, A, By D. Es manifiesta la ventaja del m~
todo anatómico descri ptivo.

Muchas datos relacionadas con la malformación se derivan
de una investigaci6n efectuada por los miembros de la S e c c i ó n
Quirúrgica de la Academia Norteamericana de Pediatría y noti-
ficada en 1964. En esta investigaci6n incluy6 1058 pacientes,se
gún la investigaci6n, 86.5% de los pacientes tenía atresia esof§.
gica con fístula traqueoesofágica distal, cerca de 8% tenía atre-
sia esofágica aislada, 4% tenía fístula traqueoesofágica proxi-
mal y a) aislada, y 1% aproximadamente tenía atresia esofági-
ca con fístula traqueaesofágica proximal y atresia esofágica con
fístula traqueoesofágica tanto de es6fago proximal como de esóf~
go distal. Los investigadores sugieren en la actualidad que la
atresia esofágica con fístula traqueoesofágica proximal yd i s ta I
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constituyen probablemente 4 a 5% de las pacientes. Las pacien-
tes extra parecen ser las clasificados originalmente con atres ia
esofágica y fístula traqueoesofágica distal. Se pens6 que alguno
de estos pacientes tenían fístula traqueoesofágica recurrente en
el pas.operatófio, cuando se descubrió la segunda fístula.

Además de las anomalías esofágicas y traqueales maniHes-
tas, ocurren lesiones concomitantes con cierta frecuencia. Las
más comunes de estas lesiones acampañantes son cardiopatía co~
génita, anomalías gastrointestinales y deformidades esqueléticas
y musculares. Una anomalía reconocible es diagnasticada en pr~
bablemente 50% de las pacientes que tienen atresia esafágica,
fístula traqueoesofágica a ambas. Además de estas anomalías an~
tómicas manifiestas, aproximadamente 35% de las pacientes can
atresia esofágica y fístula traqueoesofágica nacerán prematuras -
en lo que respecta a peso o edad.
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DIAGNOSTICO

la frecuencia real de atresia esofágica y fístula traqueoes~..
fágica es difícil de verificar. Probablemente esté cerca de un c~
so de cada 3000 recién nacidos. Esto convierte a estos trastornos
en las anomalías más frecuentes que si no se someten a tratamien-
to, serán mortales de manera uniforme en el período neonatal. -
Hpy dos alteraciones que pueden anunciar el nacimiento de un
pequeño con atresia esofágica; hidramnios y prematurez. Se cree
que el hidramnios se acompaña muy a menudo de lesiones gastro-
intestinales obstructivas altas que impiden la deglución y la ab-
sorción eficáz de líquido amrii6tico. Waterston ha demostrado
que la frecuencia de polihidramnios es de 85% en los po c ientes
con atresia esofágica que no tienen una fístula traqueoesofágica
distal, y de 32% en los pacientes que tienen esta comunicación.
Esto sugiere que la fístula traqueoesofágica sirve como conducto
en útero para el líquido amniotico ingerido.

En definitiva, desde luego, el objetivo del diagnóstico te'!!.
prono consiste en evitar las complicaciones de neumonitis por as-
piración y regurgitac ión.

De los tipos principales de atresia y fístula, el más corrie~
te consiste en un segmento superior que termina en fondo de saco
ciego, aproximadamente a nivel de la bifurcación de la tráquea
o un poco por encima, y un segmento inferior procedente del e~
tómago que está conectado con la tráquea mediante un breve tr~
yecto fistuloso. los síntomas son característicos. la primera o
dos primeras degluciones del lactante son normales; pero súbita-
mente devuelve los líquidos por la nariz y la boca; el niño tose,
se agita, se pone cianótico y puede detenerse su respiración. El
ciclo se repite a cada intento de tomar alimento, y entre las to-
mas de éste fluye constantemente saliva del ángulo dec Iive de la
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boca. El estómago se distiede por acumulación gástrico del aire,
y cabe obtener bilis y secreción gástrico del material regurgitado
debido a la fístula que existe entre el segmento inferior y la trá-
quea. la neumonía por reflujo y paso al interior de la tráquea -
de seciones gástricas constituye un grave problema, precio a la
corrección quirúrgica.

En otro de los casos, ambos segmentos son ciegos y no es-
tán conectados con las vías aéreas. los síntomas son como los
del anterior, pero la radiografía muestra un abdomen opaco, des-

provisto de las burbujas de aire corriente en el estómago y los in-
testinos. Como quiera que no pueda entrar jugo gástrico en el á!.
bol traqueobranquial, los síntomas pulmonares son producidos por
completo por lo que el drenaje pos tura I y el sondero o la succión
broncoscópica de la tráquea son eficaces para vencer lo obstruc-
ción. El segmento inferior es con frecuencia rudimentario, y por
lo general la anastomosis primaria es imposible.

la fístula traqueoesofágica sin atresia, el l/amado tipo H,
es una anomalía relativamente rara, pero importante. Puede so~
pecharse en niños que presentan signos de dificultad respiratoria
y sofocación y tos al ingerir alimentos. Existe generalmente di~
tensión gástrico. Puede haber una cantidad excesiva de mucosi-
dades en la orofaringe. los episodios repetidos de neumonitis son
frecuentes y pueden conducir al diagnóstico cuando la edad ¡de I
niño es de varios meses a 1 año. la fístula puede estar situada -
en cualquier punto comprendido entre el nivel del cartílago cri-
coides y la mi tad del esófago, la abertura en la tráquea, q u e
puede tener un calibre no mayor al de un alfiler, se encuentra a
un nivel más elevado que la abertura en el esófago.

En el otro coso en el cual el segmento superior se abre en
la tráquea y el niño puede "ahogarse" con la primera comida (las
tancia); la tos y la cianosis se hacen muy prominentes con la

J
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alimentación por boca.

Por lo cual es importante que el personal de enfermería es
té al tanto de este síntoma y comprenda la necesidad de comun;
car sus sospechas con libertad al médico encargado del pequeño-:
Estas mismas enfermeras están en la mejor situación para recono-
cer que estos pequeños tosen, se ahogan, regurgitan y a veces se
ponen cianóticos cuando son alimentados. Desde luego el reco..
nacimiento de estos síntomas requiere valoración completa inme
diata. Hay algunos pacientes cuyos primeros síntomas de atresia-
esofágica serán respiratorios, por lo general neumonitis. Esta ocu
rre más a menudo en el lóbulo superior derecho, pero puede ex~
tenderse a veces desde ese sitio.

METODO DIAG NOSTICO

En el lactante sospechoso de sufrir atresia esofágica con fís
tula traqueoesofágica o sin ella debe hacerse pasar una sonda rí:
gida, radiopoca y bien lubricada de calibre 10 a 14 francés a tra
vés de cualquiera de las narinas o a través de la boca con objet;
de llegar al estómago. Si la sonda se encuentra con una obstru~

. c ión a una distancia de 9 a 13 cm de las alas nasales, se hace el
diagnóstico de atresia esofágica. Debe tomarse una radiografía
de tórax que abarque abdomen. Puede ser una radiografía sim-
ple en posición erguida tomada con aparato portátil que registra-
rá nivel al cual ha pasado el catéter, posición, del mismo, esta-
do de los pulmones, contorno cardíaco, existencia de anomalías
vertebrales importantes y si hay aire en intestino que indique fís-
tula traqueoesofágica distal permeable. En real ¡dad no es nece-
sario introducir material de contraste en el saco esofágico supe-
rior para confirmar el diagnóstico. Probablemente efectuar fluo-
roscopía para diagnóstico de esta lesión sea de innecesario peli-
gro para estos pequeños. Si se desean radiografías con material -
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de contraste, la instalación cuidadosa de 0.5 mi de bario en el
saco esofágico superior y la toma de una segunda radiografía si'!!,
pie de tórax con el aparato portáti I en posición erguida b a starón
para este objetivo.

Debe tomarse en cuenta los errores en la colocación de la
sonda una maniobra que parece atractiva para la persona po c o
experimentada es la inyección de aire en el catéter mientras se
escucha con un estetoscopio en la parte superior de abdomen, y
asumir que el sonido de burbujeo producido seró prueba de que la
sonda ha pasado hasta estómago. No es sorprendente que el pe-
queño llore durante estas maniobras que fuerzan aire a través de
su fístula traqueoesófógica distal. Se producen por lo tanto un
sonido de burbujeo que da una impresión errónea. La aspiración
de material teñido con bilis a través de la sonda nasogóstrica ha
sido interpretada a menudo coma prueba de que la sonda ha llego::
do a estómago. No es difícil que un lactante con atresia esofógl
ca y fístula traqueoesofógica distal regurgi te material bi liar ha-
cia tróquea, tosa y lo expulse hacia faringe y lo degluta hacia -
la bolsa superior, desde la cual este material es extraído por as-
piración.

El pequeño que tiene atresia esofógica sin fístula traqueo-
esofágica distal ademós de tener ciego el extremo proximal de I
esófago no tendró aire en las radiografías.

El diagnóstico de fístula traqueoesofógica aislada es a me-
nudo difícil de hacer o excluir como lo requeriria el caso. Los
sintomas del recién nacidos (tos y ahogamiento al beber y neum~
n!tis recurrente) suelen ser insidiosos. Como no todos tienen es-
currimiento a través de la fístula traqueoesofógica cada vez que
degluten la radiografia de contrasteno es el mejor mediaa poro -
confirmar o excluir esta lesión.
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TRATAMIENTO DE ATRESIA ESOFAGICA
y FISTULA TRAQUEOESOFAGICA

El objetivo del período del trotomiento preoperotorio en el
pociente con otresio esofágico y fístulo troqueoesofágico consiste
en mejoror los probobilidodes del pequeño de sobrevivir o lo co-
rrección operotorio y al período posoperatorio. Desde luego, el
lactante que tiene pulmones limpios y ninguna fuente séptica ev~
lucionará mejor que el que tiene neumonitis. Este período de pr~
paración preoperatorio no solo permite el tratamiento de los pro-
cesos patológicos agudos existentes, como neumonitis, sino q u e
incluye la prevención del deterioro subsecuente y, quizá, el tr."'.
tamiento concomitante de otras anomalías. Así se incluirá el tr."'.
tamiento de síndrome de tensión respiratoria idiopática, insufi-
ciencia cardíaca debida a cardiopatía congénita y otras lesiones
que interferirían con el acceso operatorio inmediato hacia laatr~
sia esofágica. Una de estas alteraciones es el peso muy bajo al
nacer. La clasificación del resgo de Waterston, Bonham-Carter
y Aberdeen da cierta indicación del valor de un período de ate~
ción preoperatoria cuidadosa. Su grupo A está constituido por
lactantes a término que tienen neumonitis insignificante sin nin-
guna otra anormalidad. La supervivencia en esta categoría es de
95% o menor o El grupo B está constituido por lactantes cuyo pe-
so al nacer está entre 1800 y 2500 g y que por lo demás están
bien. Este grupo incluirá también a lactantes más grandes que -
tienen neumonitis moderada o alguna anomalía notable concomi-
tante, pero que no amenazan la vida, la supervivencia en este -
grupo es de 68%. Desde luego, si solo el peso bajo al nacer es
el problema, el aumento del mismo debe reducir el riesgo. Es evl
dente que el mejoramiento de la función pulmonor aumentará la
capacidad de los pulmones para soportar la reparación definitiva.
El grupo C de Waterston incluye a todos los lactantes cuyo pes o
al nacer es extraordinariamente bajo, están muy graves o tienen
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anomalías concomitan~tes queamenazan la vida. Solo será posi-
ble mejorar en parte a estos pacientes, pero en muchos casos el
período preoperotorio de planeación y atención cuidadosas de los
otros trastornos colocará al pequeño en el grupo B en vez de de-
jarlo en grupo C.

El cuidado preoperatorio consiste en gastrostomía para des-
compresión, aspiración continua del saco superior ciego, eleva-
ción, valoración y tratamiento del síndrome idiopático de tensión
respiratoria. La idea de que el pequeño tiene que estar por encl
ma de 1800 a 2000 g de peso antes de la reparación ya no es tan
importante como se consideró alguna vez, puesto que la supervl
vencia de los lactantes de 1800 g sin otras lesiones es ahora casi
una costumbre.

El aspecto más importante del tratamiento preoperatorio de
cualquier paciente con atresia esofágica y fístula traqueoesofágl
ca es la gastrostomía. No se puede garantizar la frecuencia más
baja de flujo gastroesofágico con neumonitis química sin ha c e r
gastrostomía. Es un procedimiento seguro y sencillo que puede -
efectuarse bajo anestesia local. La descompresión gástrico exce-
le.nte proporciona un margen considerable de seguridad durante
el período preoperatorio. Es también extraordinariamente útil c~
mo medio de alimentación pasoperatoria mientras se permite que
cicatrice la anastomosis esofágica. La manera más eficaz de co~
servar el saco proximal libre de secreciones hasta el momentp de
la reparación consiste en aplicar una sonda de aspiración por gr."'.
vedad o

.

TRATAMIENTO OPERATORIO

El procedimiento operatorio primario definitivo para los p."'.
cientes con atresia esofágica y fístula traqueoesofágica distal co!!
siste en una toracotomía derecha, es mós seguro usar el acces.o
extrapleural que hace mínimos los problemas que pueden OCurrir
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por escurrimiento de lo onastomosis esofágica. Ocurren fugas re
conocibles a nivel de las anastomosis en 10 o 20% de los pacien:
tes o El método extrapleural requiere unos cuanres minutos más
de tiempo quirúrgico, pero el beneficio potencial para el peque-
ño los justifica. La fístula traqueoesofágica distal es localizada
y rodeada con una cinta umbilical. Esta cierra con eficacia la
fuga de aire a través de la fístula. No debe movilizarse el esófa
go distal más que lo absolutamente necesario. Desde luego, no
se seccionará ninguno de los vasos sanguíneos alimenticios peque
ños que vienen desde el mediastino. La fístulo es seccionado y lo
tráquea es cerrada con puntos de seda fina. Se moviliza el saco
superior con bastante libertad hacia cuello, tanto para garanti-
zar que no haya una segunda fístula desde el saco superior hacia
pared de la tráquea como para permitir que la anastomosis s e
efectúe sin tensión excesiva. La maniobra es facilitada median-
te colocación de una sonda rígida número 20 a 24 francés en el
saco esofágico, con la cual es anestesiólogo puede estirar el sa-
co superior hacia abajo mientras se está efectuando la disección.
Se puede usar también puntos de tracción para tirar del saco pro-
ximal hacia abajo. Se hace una anastomosis entre el saco supe-
rior y el esófago distal sin extirpar ninguna parte del es6fago dis
tal. Hay una disparidad importante en el tamaño de los es6fago;
proximal y distal. Ya sea efectuada por mitades o por cuadran-
tes, se puede crear la anastomosis de manera que se salve estadis
paridad. Se puede efectuar tanto anastomosis de dos capas d;
Haight (que lleva la segunda línea de puntos senc i IIos sobre la -
primera como protección contra escurrimiento), COmo anastomosis
término terminal de una sola capa, que tiende a escurrir con fre-
cuenc ia un poco mayor pero que produce menos estrechos anasto
móticas. Se deja unasonda en el espacio extrapleural y se sac~
hacia el exterior por abajo de la incisión a través de una herida
por transfixi6n separada. Si ocurre escurrimiento la saliva drena
r6 a través de esta sonda extrapleural. La pleuro intacta previ;;
ne el enfisema si ocurre escurrimiento. Esta sonda extrapleuraT
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se puede extraer hacia el décimo día del posoperatorio.

En 1951 Sulamaa y col. describieron la reparación pr~ma-
ria efectuada por ligadura de la fístula y esofagoesof~g.ostomla -
termino lateral. Pensaban que el procedimiento era utd en el p~
ciente con saco proximal corto. Al tener más problemas con los
síntomas de fístula traqueoesofágica recurrente que los observa-
dos en los pacientes cuya fístula traqueoesofágica fue ligada.

En los niños que tienen atresia esofágica y fístul~ .traqu:o-
esofágica distal y que están demasiado mal. por neu~o~'t's o tie-

nen otras anomalías, es mejor dedicar un tiempo sufl~'~~te para

la atenci6n preoperatoria. Se puede mejorar la nutroc~on a t~a-
vés de una vena central o periférico en ta~to no se este det:r~o-
rondo el estado pulmonar a causa de una f,stula traqueoesofaglca
distal abierta. Esto es a veces muy útil mientras se tratan un ano
imperforado, una anomalía grave de las vías u~~narias :' ~na atr~
sia intestinal como preparaci6n para la operaclon esofaglca def.
nitiva.

La operaci6n "por etapas", o la secci6n de ~a fístula tra-

queoesofágica sin reparaci6n completa: ~an experomentado u no

metamorfosis considerable durante los ultlmos años. Esto se debe
en parte a que la mayori"ó de los cirujanos que efe~~an e s t~s
operaciones de manera sistemática han logrado habllld?~ ~Onsl-
derable tanto en el aspecto respiratorio coma en el qu.rurglco, y
aceptan pacientes con menos peso para hacer la reparoc.i?n prim~
ria. Puede eliminarse ya la necesidad de efectuar secclon ~:

la

fístula esofágica sin reparaci6n primaria si se usa descompreslon-
por gastrostomía con objeto de prevenir los problemas pulmonares
subsecuentes que acompañan a la al imentaci6n parenteral .
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ATRESIA ESOFAGICA AISLADA

Lo que podría llamarse acceso estándar para el niño con -
atresia esofágica aislada consiste en gastrostomía para propósitos
de alimentacián inmediatamente después de efectuado el diagnó~
tico. El saco esofágico superior se lleva hacia la piel como es!?,
fagostomía en la escotadura supraesternal. Seis meses a un a ñ o
después se puede efectuar un procedimiento de substitución esof§.
gica. La preferencia de algunos cirujanos es la interposición su!?
esternal de hemicolon derecho. Este procedimiento tiene la des-
ventaja de que no se produce unión gastroesofágica notural. El
reflujo hacia el segmento de colon puede originar ulceración de
la mucosa de colon. La diltación de la anastomosis a nivel de la
escotadura esternal y de la cologastromía es difícil a causa de la
posición y de la incapacidad de pasar un esofagoscopio rígido h!?,
cia estómago. La interposición subesternal de colon tiene vent~
jas manifiestas por ser un procedimiento extrapleural. Es relativ!?
mente senci 110y bastante eficaz. El escurrimiento anastomóti-
co a nivel del extremo superior (que ocurre por desgracia con
cierta frecuencia) suele ser bien tolerado y solo produce drenaje
local durante poco tiempo.

Waterston prefiere interponer colon transverso o hemicolon
izquierdo a través de una toracotomía izquierda para el espacio
entre los extremos esofógicos. La unión gastroesofágica natural
prevendrá de manera teórica el reflujo y la úlcera péptica en los
segmentos de colon. Por desgracia, el escurrimiento anastomóti-
co producirá empiema que puede ser mortal. Algunos cirujanos
han usado ahora la esofagoplastía con sonda gástrico, y constru-
yen un tubo desde la curvatura mayor del estómago que puede ser
colocado en posición subesternal o en el espacio pleural izquier-
do para unido con el esófago proximal. Este procedimiento tie-
ne la desventaja teórica de reducir la capacidad del estómago y
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las ventajas de que solo se requiere anastomosis terminoterminal,
y probablemente no se alargará ni dilatará como ocurre a v,e c e s

on el segmento de colon. Solo unos cuantos se han sometido ac
largamiento mecánico del segmento esofágico inferior a c a u s a

~e los problemas para hacer pasar bu~í~s. Más de .I? mi~ad de los

casos tuvieron escurrimiento anastomotlco, y tamb,en mas de la
mitad tuvieron problemas por estrechez. Muchos ~acientes han
requerido resección de la estrechez y reanastomosls.

Hendren ha notificado dos pac ientes en los cuales coloca-
ron bujías de metal magnético en los sacos esofágicos proximal y
distal. La cuna del pequeño se coloca en un campo electro.m~g-
nético con corriente abastecida durante 90 segundos,Y supnmlda
durante 60 segundos. Ambos pacientes se han sometido d~ mone-

r subsecuente o anastomosis primario con resultados sot,sfacto-a
d ' . t b

rios. Uno de ellos requirió 45 días de este proce ,m,en o con u
¡ias, el otro 30 días.

Aun que muy costoso el olorgamiento del esófogo con bu-, .
' f

11 111

jíos tiene lo ventaja teárico de producir un eso ago norma !'~

ra que sirvo o su función natural. Cabe mencionar que la pens-
tolsis en este esófago es pobre a menudo, y que la estre~hez an?~
tomótica que se produce suele ser difícil de trotar. La ~nterposl-
ción de colon y la esofagoplastía gástrico con sonda eston plaga-
dos en cierto grado de complicaciones a plazos breves y prolon-
gados. El cirujano debe seleccionar lo técnico más adecuado p!?
ra lo situación y según su experiencia.

FISTULA TRAQUEOESOFAGICA AISLADA

La sección operotoria de lo fístula traqueoesofágico ?isla-

da se efectúo casi siempre a través de un acceso supraclov,cular
derecho para evitar lesión del conducto torácico en el sitio ,e.n
que se vacía en el sistemo venoso a la izquierda. Puede ser utd
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hacer endoscapía al pequeña y pasar una sanda ureteral a través
de la fístula para facilitar su identificación pera na es una nec~
sidad. La fístula se encuentra par la general mós arriba de la
que se espera. Se cierran ambos extremos con puntos separados
de seda. Solo es raro que se localice una fístula traqueoesofóg.!.,
ca aislada tan baja que tenga que llegarse a ella a través de tó-
rax. El acceso a través del espacio pleural es aconsejable en es-
te caso, con cierre de la fístula de manera ordinaria. El accesa
transpleural es seguro para esta lesión, porque no hay con tanta
frecuencia los escurrimientos que ocurren con la anastomosis cir-
cunferencial total del esófago.

I

I
L-
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MALFORMACIONES CONGENITAS DEL INTESTINO MEDIO

1. Estenosis hipertrófica congénita del píloro.

2. Pancreas anular.

3. Duplicacianes del duodeno.

4. Malratación.

5. Divertícula de Meckel.
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ESTENOSIS HIPERTROFICACONGENITA DEL PllORO

la estenosis pilórica se caracteriza por vómitos cuyo inicio
debe situarse en la segunda o tercera semana de vida y se van ha
ciendo cada vez más intensos. Afecta aproximadamente a 1 d;-

cada 150 niños varones y a 1 de cada 750 niñas y suele presenta..':.
se en los niños primogénitos, la insidencia familiar se ha puesto
de manifiesto; sin embargo, los estudios genéticos no hacen sos-
pechar ningún patrón de herencia.

Esta anomalía se caracteriza por hipertrofia de la capa mu!.
cular circular del estómago en la región del prlaro y, en m e n o r
medida de la muscular longitudinal. Es una de las lesiones gós-
tricas mós corrientes en neonatos, y se considera que ocurre du-
rante la vida fetal.

Otros autores así como Bockus consideran que continúa sin
conocerse la etiología de la estenosis hipertrófica del píloro con-
génita, se han propuesto varias teorías, por ejemplo, lesión de I
sistema nervioso central durante el parto o espasmo pre-existente
del píloro, pero aquellas no constituyen más que hipátesis gene-
ralmente ¡naceptadas.

Arey afirma que la estenosis se produce por un desarrollo -
excesivo del esfinter del píloro, pero no se ha intentado buscar
la causa de este mayor desarrollo. Hay una hipertrofia de la mu!.
culatura pílórica principalmente de las fibras circulares con est!:.
nosis consecutiva de la luz del conducto pilórico. Gross comunl
ca que en el promedio de los pacientes el píloro tumefacto te-
nía una longitud de unos 1.87 cm y un diámetro de 1.5 cms. No
se ha observado ningún signo histológico de inflamación, aunque
pueden presentarse diversos grados de edema.
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MANIFESTACIONES ClINICAS

Inicialmente existe sólo regurgitación o vómitos ligeros. El
comienzo raramente se presenta antes de una semana de edad;su!:.
le ocurrir entre la segunda o la tercera semana de vida y rarame!!.
te se retrasa hasta el segundo o tercer mes. los vómitos se hacen
progresivamente más intensos, por lo general al cabo de una se-

mana de su inicio, y suele.n presentarse durante o poco después
de las comidas. En algunas ocasiones existen vómitos después de
cada comida y en otras son intermitentes. El niño estáhambrr.en-.
to y tomará inmediatamente cualquier alimento que se le de. los
vómitos consisten sólo en contenido gástrico, pero pueden e sta r
teñidos de sangre; no son vámitos biliosos. las deposiciones s e
hacen cada vez más escasas y son de pequeño tamaño, según la
cantidad de al ¡mento que alcance la vía intestinal. En ocasiones
existe una desnutrición del tipo de la diarrea. la pérdida de ~
so y la deshidratación pueden ser muy considerables; el peso de!.
ciende a veces hasta un nivel inferior al del nacimiento. Dismi-
nuye la elasticidad de la piel y el tejido subcutáneo. En ocasi~
nes los ojos aparecen hundidos y la grasa de las mejillas ha des-
aparecido, presentando el niño una apariencia de anciano.

las ondas gástricas peristálticas son visibles en su progre-
so desde el lado izquierdo hasta el pí)oro, simulando una pelota
que radara por debajo de la pared abdominal; estos movimientos
peristálticos son más intensos inmediatamente después de la inge!.
ta o antes de las vómitos. En ocasiones el niño se encuentra mal,
aunque el dolor no constituye un signo prominente.

la tumoración pilárica, que suele ser de tamaño y consis-
tencia de una oliva de mediano tamaño, puede palparse en la '!'~
yor parte de casos a medio camino entre el ombligo y el reborde
costal inmediatamente por fuera del lado derecho de los rectos.-
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La comprobación de este signo ~uede exigir exámenes repetidos.
El éxito en la palpación depende de que el niño esté relajado y
sin molestias; .mientras un ayudante alimenta al niño. el exami-
nador explorará con la punta de sus dedos el cuadrante superior
derecho, Actuando con suavidad, suele cOnSeguirse el grado de
relajación neces.ario para permitir a los dedos encontrar la tuma-
ración cuando ésta surge durante la alimentación. En los. casos.
en que no puede hallarse la tumoración pilórica se seguirá al i-
mentando al niño hasta que ocurra el vómito; entonces, debido-
al período pasajero de gran relajación que sigue a aquél, la tu-
moración podrá palparse con mayor Facilidad.

En a Igunos niños con estenosis pi lórico se ha observodo ic-
tericia prolongada, con hiperbilirrubinemia de tipo indirecto. Se
ha sospechado que existe entre ambos trastornos una relación, ~
ro no se puede prec isar de qué ti po .

TRASTORNOS METABOLICOS

Los vómitos importantes y prolongados que se presentan en
la ~stenosis pi lórica, así como en otras Formas de obstrucciones i~
testinales altas, pueden conducir a déFicit importantes de pota-
sio y s"dio, que como es propio de,la deshidratación pueden o no
reFlejarse en los valores del ionagrama sérico. Son. mucho más
considerab.les'las variaciones 'de cloruro respecto a su disminu-
ci6n y los aumentos de Ph y bicarbonatos que constituyen los ca'!'..
bios importantes característicos de la alcalosis hipoclorémica. ~
tos cambios clínicos en el suero pueden conducir a los impruden-
tes. o inúti les i~tentos de correcci6n de la hipocloremia y la 01-
calosis mediante la administración intravenosa de soluciones de,
cloruro amónico mientras no se comprenda la necesidad de admi-
nistrar sodio y potasio. La administración intravenosa de una so-
Iución de glucosa al 5% en suero sal ino

. isotónico, a la que s e

añaden de 3 06 mEq de cloruro potásico por 100 cc, siempre que
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se haya comprobado que el niño orine, servirá para reemplazar
de Forma satisFactoria y progresiva los déFicit calculados de pot~
io cloruro Y sodio y evitar el peligro de una hiponatremia que-s , I 1

, ,
h '

puede seguir a la administración ~e s?luciones e :~tr,o Itl~as 1-

potónicas poro el tratamiento sustItutIVO de los de,F,clt hldroele~
trolíticos con los niños deshidratados que han suFrido prolongados
vómitos. La constantación de cloruro sódico, que puede variar
de valores normales hasta otros inFeriores 070 mEq/l se utiliza -
como un índice aproximado del déFicit de potasio; si el nivel de
cloruros es normal el díficit de potasio será mínimo y debe pres-
tarse cuidado en no sobrecargar al niño con mucho ion.

DIAGNOSTICO

Los casos más corrientes de hipertroFia congénita del pílo-
ro se diagnostican mediante el patrón clínico característico y la
identiFicación de la masa pilórica. Cuando las obstruccionesco~
génitas del duodeno son completas, provocan los síntomas que ap~
recen a las pocas horas después del nacimiento; cuando son in-
completas, como en el caso de la estenosis, malrotación o bridas
estenosantes, los vómitos nose hacen evidentes durante algunos-
díos o incluso semanos después del nacimiento; no existe una tu-
moración pilórica y el vómito contiene bilis si la estenosis es tá
situada por debajo de la cavidad de Vater. Las ondas góstricas
en ocasiones son visibles en niños pequeños y desnutridos, que no
presenton una estenosis pi lórica. Lo colosia del esóFago y la he..':.
nia del hiato suelen desencadenar vómitos en la primera -semana
de vida y pueden diFerenciarse de la estenosis pi lórica ~ediante
estudios radiológicos. La insuFiciencia suprarrenal semera enoc~
siones una estenosis pilórica; la ausencia de una tumoración po.!
pable la acidosis metabólica y la concentración sérico elevada
de po;"sio así como del sodio urinari o, contribuyen al diagnós-
tico diFer:ncial en la insuFiciencia suprarrenal. La alergia a la
leche de vaca puede acompoñarSe de vómitos explosivos, pero r~
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ramente tan violentos como los de la estenosis pilórica. Una his-
toria familiar de alergia y la existencia de otros signos de alergia
a la leche suelen indicar el diagnóstico.

los principales dificultades diagnósticas residen en los ni-
ños hipercinéticos que son excepcionalmente sensibles a losestí-
mulos externos y vomitan con frecuencia en las primeras semanas
después del nacimiento. Desde el punto de vista temperamental ,
existe una marcada semejanza entre estos niños y los efectos de
estenosis pilórica. los vómitos pueden ser persistentes e incluso
explosivos, pero suelen disminuir o desaparecer completamente:
cuando la alimentación es administrada por una puericultora cu.!.
dadosa en lugar de la madre, o si se indica un tratamiento con f~
nobarbital o compuestos atropínicos. Para este grupo de niños se
ha adjudicado el término de piloraspasmo. los estudios radioló-
gicos suelen 'demostrar un vaciamiento retrasado del estómago, ~
ro una luz pi lárica normal.

Cuando puede palparse Una tumorac iónpi lórica, los estu-
dios radiológicos son innecesarios; se realizarán, en cambio, en
cas'ó contraria. En IOestenosis pilóricano sólo existe vaciamie!!
to retrasado y una aetividad'peristáltica iriteríSadekestórrtago,~l'
no también una apertura prepi l6'rica retrasada y , lo que es más i"!,
portante, un canal pilórico alargado y estrecho cahuna simple 11
nea de bario, el "signo del anilb" (cola de ratón), o una doble-
línea de barioqlle limita el canal un "espolón" delantra pilóri-,
co, y unaincurv~ción hacia arriba y a la izquierda.

TRAT AMIENTOQUIRURGICO

'El tratamiento quirúrgico de la estenosis congénita hiper'""
trófica del prloro es la piloromiotomía, es una técnica aceptada,
y bien establecida desde hace muchos años. '
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Desde hace mós de 50 años se efectúa la pi loromiotomía co
mo intervención estándar. Después de incidir la serosa sobre el
"tumor", se procede a la sección de la capa muscular separánd~
la de la mucosa subyacente la cual "brota" hacia afuera mejoran
do la obstrucción. El cirujano novicio puede seccionar hasta la~
últimas fibras de músculo en el extremo duodenal y con frecuen-
cia penetra inadvertidamente en el duodeno. Aunque la sección
de estas fibras no son necesarias. Por otra parte, la penetración
en el duodeno no crea problema alguno si se reconoce a tiempo ,-
El cirujano debe siempre exprimir el duodeno entre sus dedos pa-
ra comprobar si existe escape de bilis por mínimo que sea y en c~
so afirmativo aplicar un solo punto de sutura de seda de 6-0 al
que debe incorporar un pequeño fragmento de epiplón que basta-
ró para ocluir la fuga con protección adicional durante uno o dos
días de aspiración nasogástrica en el estómago. En los casos de
estenosis pi lórica recurrente que requieren reoperación, no nece
sita el cirujano separar la "oliva" en dirección proximal al antro-:
la aparición de vómitos inmediatamente después de la piloromi~
tomía no denota generalmente operación inadecuada, ya que Ia
pared góstrica suele presentar edema y hay ademós gastritis, Este
problema suele resolverse mediante reposo del estómago durante
dos o tres días con aspiración nasogástrica. Por último, pracede
mericionar que en algún pacien'teocasionallaestenosis pilórica
es asintomática durante las primeras semanas de vida, pudiendo -
s~rgir los síntomas a la edad de cuatro ocincomeses.
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OBSTRUCCION DE INTESTINO DElGADO
EN ELRECIENNACIDO

El diagnóstico temprano de la obstrucción intestinal del re
cién nacido es importante, porque si la lesión pasa inadvertid;
el lactante, en particular si se'Climenta, está en gran peligro de
sufrir vómito con aspiración y sus secuelas. Estos pequeños cons
tituyen un desafío para el cirujano porque la mayoría se pueden ~
salvar con corrección y atención quirúrgicas adecuadas.

La obstrucción gástrica congénita es muy rara, salvo en ca
sos de obstrucción membranosa o atresia que ocurran a nivel d;
píloro o en la región prepilórica. Ocurren posición incorrecta y
duplicaciones gástricas, pero rara vez producen problemas en el
recién nacido. En contraste, el duodeno es un sitio muy común
de obstrucción congénita a causa de malformaciones embriológi-
cas tambi én bandas extrínsecas acompañantes que producen cons-
tricc ión.

OBSTRUCCIONES DUODENALES

El obstetra debe sospechar la posibi lidad de obstrucción
duodenal o de otra parte alta del tubo intestinal si encuentra po
lihidramnios en la madre. Cualquier obstrucción intestinal alt;;
impedirá el paso del líquido amniótico deglutido en condiciones-
normales. De aquí que el líquido no puede ser absorbido en la
parte baja del intestino y vuelva hacia la madre. Ayudaría al -
diagnóstico temprano en todos los lactantes nacidos de madres
con polihidramnios verificar la obstrucción de parte alta del tubo
digestivo. Esto se puede efectuar con facilidad mediante paso
de una pequeña sonda nasogástrica y aspiración del contenidogás
trico. Si hay más de 30 mi de secreciones retenidas o de l íquid;
amniótico deglutido se estudiará más a fondo al pequeño. Una
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vez vaciado el estómago se inyectan 30 mi o más de aire y, des-
pués de un intervalo breve, se toman radiografías en decúbito y
en posición erguida. "Prácticamente el aire ocupa el estómago
casi inmediatamente después del nacimiento; después de la pri-
mera hora, se constata en las porciones proximales del intestino
delgado, entre la primera y tercera hora ocupa el resto del intes-
tino; entre la cuarta y la octava hora, aumenta progresivamente
el gas, tanto en el intestino delgado, comO en el grueso. Des-
pués de la octava hora se identifican numerosas burbujas de aire
ocupado en todos los segmentos del intestino delgado que prácti-
camente llena toda la cavidad abdominal contrastando esto con -
la relativa menos cantidad del colon. Posteriormente a la prime
ra ingestión de I primer al imento (8 a 10 horas) hay di s mi nuc ió~
proporcional de aire del intestino delgado, comparativamente
cqn el grueso, segmentos aéreos del yeyuno e íleo, disminuyen -
en número, siendo pobremente definidos ampliamente espaciados.
A las 12 horas la distribución es semejantes en,sus característi-
cas a las que se observa al final de la primera hora."

Estas radiografías descubrirán dilatación del duodeno proxi
mal por encima del sitio de obstrucción. Si la obstrucciónesco';
pleta y ha existido durante un período prolongado dentro del út~
ro, las radiqgrafías descubrirán a menudo el signo de la doble bur
buja característico de un duodeno proximal y de un estómago a~
mentado de tamaño, a menudo con dos niveles perceptibles de 11
quido. La existencia de bilis amarilla o verde en ellíquido,gá!
trico aspirado sugiere la posibilidad de obstrucción distala la al!'.
polla de Vater, pero debe recordarse que las obstrucci ones I a s
atresias y las membranas pueden ocurrir en posición proximal a la
ampolla de Vater, de modo que el contenido gástdco o más tarde
los vómitos no estén quizá teñidos con bilis. Esta falta de bilis -
puede producir retraso en el diagnóstico. Debe recordarse q u e
también ocurre obstrucción duodenal en caso de a!:domen escafoi
deo. Si hay distención estará limitada al epigastrio o al cuadra!:!,
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te superior izquerdo y, además puede faltar si el lactante vomitó
hace poco.

Las obstrucciones del duodeno pueden ocurrir no solo jun-
to con otras anomalías del tubo gastrointestinal, sino de otros sis
temas también. Una acompañante común particular es la atresi;
que ocurre con atresia esofógica o ano imperforado. En ocasio-
nes ocurren las tres anomalías en el mismo paciente. Se encuen-
tron a menudo atresia o estenosis grave junto con mongolismo (tri
somía 21).

-

ATRESIA DUODENAL

Puede ocurrir atresia en cualquier sitio a lo largo del duo-
deno, pero es más común proximal a la ampolla de Vater, a ni-
vel de la misma o distal a esta. El diagnóstico suele hacerse an-
tes si la zona atrésica es distal a la ampolla y el contenido gás-
trico o los vómitos han estado teñidos conbilis. Quizá no haya
un patrón de gas intestinal distal a la obstrucción. El paso de me
conio no descarta .a la obstrucción intestinal, puesto que puede;:;-
se'r expulsados desechos formados en la luz del intestino, incluso
distal a la obstrucción después del nacimiento y registrado como
evacuaci6n meconiol..

.

Desde el punto de vista quirúrgico es útil saber que la zo-
na de atresici suele ser bastante corta y el intestino dilatado pro-
ximal tiende a ser redundante y a colgar sobre el segmento distal
pequeño más delgado y no distendido. Esto a menudo permite
efectuar duodenostomía (duodenoplastía).

La atresia es debida a la presencia de un diafragma o mem
brana delgada que ocluyela luz, o se caracteriza por un saco

:-
ciego distal en que el intestino se halla ausente en uno o más se!:!.
mentos a lo largo del tubo intestinal. De manera semejante, la
estenosis puede afectar longitudes variables del intestino. Aun-
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que la atresia y estenosis suelen encontrarse juntas con doble fre-
cuencia en el yeyuno e neon que en el duodeno, también esta ú.!.
tima porción del intestino presenta una disposición relativamente
mayor a estas anomalías, sobre todo a la estenosis, en su. trayec-
to menos de la décima parte de las atresias intestinales.

Se discute la patogenia de la atresia o de la estenosis y,
coma en muchas controversias, la realidad puede abarcar todas
las distintas teorías propuestas. La hipótesis relativa a que estas
anomalías son verdaderos errores del desarrollo, se basa en el he
cho de que durante un breve período primitivo de la vida embri;-
naria (al rededor de la quinta a la octava semana) se ocluye no¡:
malmente la luz intestinal por una multiplicación rópida de la-;

células epiteliales. Este período "macizo" se produce de mane-
ra discontinua por todo el intestino, y, según Lynn y Espinas, en
modo alguno en la mayoría de los embri ones humanos. Cuando
existe el período macizo, pronto los tapones epiteliales se vacuo
!.izan se ensanchan y presentan fenómenos de coalescencia, y s;
recanalizan al centro del intestino. En teoría, la detención del
desarrollo durante y el período macizo y de vacuolización puede
producir una atresia o estenosis, principalmente del duodeno.
Otras hipótesis sostienen que la estenosis y la atresia representan
defectos adquiridos durante la vida fetal. Bernstein y colabora-
dores indican que el meconio acumulado puede atravesar la pared
intestinal, donde provoca una reacción granulomatosa estenosa.!:!
te. Estos autores sostienen que en los casos de atresia intestinal
debe pensarse en una mucoviscidosis coexistente (enferm~dad fi
broquística del pancreas, etc.). Por supuesto, y a la inversa 1;;-

atresia presedente produce una acumulación de meconio, el cual
puede atravesar secundariamente la pared del intestino bloquea-
do.
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DATOS CLlNICOS

El principal síntoma está constituido por los vómitos teñi-
dos por bilis. En ocasiones raras, la obstrucción es proximal a la
ampolla de Vater, y los vómitos no serán verdes. En caso de atre
sia, los vómitos suelen iniciarse en el primer día de la vida. si
ha habido un período asintomático de unos cuantos días antes de
iniciarse los síntomas, será más probable la mal rotación . La este
nosis produce síntomas menos graves, y:él paciente tendrá pocas'::-
dificultades hasta que se añadan sólidos a la dieta. La disten-
sión abdominal no es prominente, aunque puede haber pie n i tud
epigástrica si e I estómago está distendido. El estado de hidrota-
ción dependerá de lo pronto que se haga el diagnóstico después -
del nacimiento. Dependiendo del nivel de la afección, frecuen
temente se observa distención abdominal que se agrava en form~
progresiva. No es rara observar ondas peristálticas. Las asas in-
testinales se pueden delimitar sobre la pared abdominal. La des-
hidratación es frecuente, debida al vómito persistente. El meco-
nio puede observarse seco, de color verde grisáceo y deconsiste!2
c ia viscosa

'"

TRATAMIENTO

El plan previo a realizar la intervención quirúrgica es te-
ner al paciente bien hidratado y sin ningún otro problema ya sea
pulmonar o de otra índole.

Se ejecuta una incisión longitudinal en el eje largo del in
testino y que esté a la misma distancia de las inserciones mediaT
y lateral del intestino y se extienda de manera burda a la misma
distancia en sentido proximal y distal. Es útil poner un puntose-
romuscular de guía que aproxime los segmentos proximal y distal
en los límites lateral y medial de la reparación que se va a efec
tuar. Una vez efectuadas las incisiones longitudi nales, es más
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fácil ver el área mediante tracción de estos puntos guías. Se tie
ne cuidado de evitar traumatismo del páncreas adyacente. A COh
tinuación se inicia una sutura con catgut crómico 5-0 a cada 10'::-
do y con un punto de anclaje de todo el grosor se aproxima la po
red duodenal desde cúpula hasta fondo con producciones de u;:;-

cierre horizontal. Se coloca una segunda fila de puntos separa-
dos de hilo número 5-0 no absorbible (Ethicon), y se atan para -
terminar la reparación. Esta seda debe estar montada de manera
atraumática en una aguja muy fina con objeto de evitar el trau-
ma de la capa seomuscular tan delicada del segmento distal.

Muy a menudo la gastrostomía es útil para descomprimir el
estómago y el duodeno proximal hasta que empieza a funcionar-
esta anastomosis. Con frecuencia el edema de la anastomosis im
pide el vaciamiento suficiente durante cuatro o más días. La ex;;
tencia de la sonda de gastrostomía elimina la necesidad de la so~
da nasogástrica de aspiración que produce tantas secreciones fa=-
ríngeas e irritación y puede desencadenar la etapa de problemas-
respiratorios, sobre todo en el prematuro. No se usan sondas in-
traluminales o catéteres de plástico, puesto que parecen innece-
sarios si se ha logrado una anastomosis bastante amplia. Este cuer
po extraño que cruza una anas.tomosis puede producir perforació;:;-
y constituye un peligro adicional innecesario.

Antes de colocar la sonda de gastrostomía se puede ha c e r
pasar un catéter recto y grande a través de la gastrostomía,' a pro
fundidad suficiente para llegar a la anastomosis duodenal recié;:;-
formada para asegurarase de su tamaño y su permeabilidad. A
continuación se coloca un catéter de Malecot número 14 ó 16 en
estómago, y se aplican dos suturas de seda concéntricas alrededor
de la sonda para sujetar las perforaciones del catéter dentro del
estómago y prevenir el escurrimiento. Se usan dos o tres puntos
seromusculares para aproximar la pared del estómago al peritoneo
parietal en el sitio en que la sonda hace su salida lo suficiente a
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través de una herida separada por transfixión. Es de gran impar-
tancia fijar la sonda de gastrostomia a la piel de cada lado con
objeto de prevenir la extracción inadvertida de la misma en el -
posoperatorio. Se pondrá atencién especial en la aplicación de
las cintas adhesivas desde la sonda hacia la piel con objeto de
conservar la posición de la primera. Si por desgracia la sonda
de gastrostomia es extraída de manera inadvertida al principio del
período posoperatorio, se requerirá un procedimiento quirúrgico
formal para garantizar que ha sido colocada de manera adecuada
y que el estómago está bien fijo a la pared abdomirol.

la atención subsecuente de estos lactantes con duodeno-
plastía requiere paciencia. A causa del gran tamaño y del gro-
sor del duodeno proximal, este quizá no esté vacío lo suficiente-
haya una anastomosis permeable y libre de edema. Como el pn~
ro se conserva muy dilatado es más fácil que las secreciones du~
denales c irc ulen en sentido retrógrado y salgan por las sondas na-
sogástricas y de gastrostomía en vez de pasar a través de la ana!
tomosis hacia intestino distal. Después de un período odecuado,
por lo general menos de uno semana, la sonda de gastrostomía, i!!.
sertada en un receptáculo abierto, suele elevarse para colocar
al pequeño en posición semisentada para alentar el vaciamiento-
por gravedad a través de la anastomosis. Cuando el drenaje gá!
trico disminuye o desaparece se pueden administrar comidas de
pruebas. Esconveniente administrar a través de la sonda de gas-
trostomía una cantidad pequeña de la solución de glucosa al 5 %
en agua (15 a 20 mi). Esta.solución puede ser aspirada de nuevo
dos o tres horas después, con añadidura de una cantidad adicio-
nal para llevar el contenido gástrico hasta su volumen original.
Es muy peligroso asumir, sin esta prueba de alimentación vigila-
do, que todo esté bien y dar la alimentación por vía bucal. Una
vez lograda con buenos resultados la alimentación con glucosa en
agua a través de la gastrostomía, se deberá iniciar la alimenta-
ción con una fórmula no coagulable como Nutramigen. Se deja
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abierta la sonda de gastrostomía, con drenaje si es necesario ho-
cia el receptáculo elevado, hasta que el lactante esté tomando
un buen volumen de fórmula por vía bucal y el estómago se vacíe
con rapidez. En este momento se puede cerrar la gastrostomía -
con unas pinzas y dejarse colocada. No se retira hasta tres a cu~
tro semanas después de la operación para garantizar una unión s~
ficiente del estómago con la pared abdominal. Una vez sacada
la sonda de gastrostomía la fístula cerrará de manera espontánea
y no requerirá cierre quirúrgico. la extracción de la sonda de -
gastrostomía suele efectuarse en el consultorio, cuando el lactan
te vuelve para la consulta de vigi lancia.
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OBSTRUCCION YEYUNAL E ILEAL

Las atres i as que abarcan yeyuno o íleon de ordi nario no ti e

nen mucha distensión al nacer, pero sufren este fenómeno can r;:;
pidez canforme el recién nacido deglute aire. La abstrucción d;
la parte alta de yeyuno produce distención principalmente de la
parte superior del abdomen. Las obstrucciones mucho más bajas
suelen producir distención abdominal más generalizada. Es tos
lactantes siempre vomitan bi lis. Pueden evacuar o no cierta can
tidad de meconio. El lactante con íleo mecanial está en gene:
ral más distendida, y la distensión ya existen al nacer. Suele vo
mitar poco después del nacimiento, y los vámitos siempre son t;
ñidos con bilis. A menudo las asas de intestino delgado distendi
das pueden verse a través de la pared abdominal intacta y d elga-:
da, y también pueden observarse andas peristál ticas. Este lactan

.

te puede tener "signo del mastique" cuando el dedo explorador s;
hunde a través de la pared abdominal en el meconio de un asa di
latada y el hundimiento persiste a causa de su naturaleza semisó:
lida.

Cualquier obstrucción que esté más allá de duodeno puede
verse complicada por perforación. Si la perforación ocurre den-
tro del útero puede haber peritonitis meconial con j¡;lasificacia-
nes intraabdominales visibles en la radiografía abdominal. Esta
clasificación puede ser vista a falta de aire libre, puesto que las
perforacianes quizá se sellen o cierren por completo antes del na
cimiento del pequeño. El pequeño can peritonitis meconial, si;;-

embargo, puede estar muy distendido a I nacer; la pared abdomi-

na� puede tener un aspecto pardusco o rojizo que sugiere reac-
ción grave del peritoneo parietal, manifiesta a través de la pa-
red abdominal delgada. Los acúmulos intraabdominales de líqui-
dos pueden tabicarse y, por lo tanto, el intestino será desplaza-
do hacia una porción pequeña de la cavidad abdominal. Si no
ocurre este tabicamiento podrá verse en los rayos X que el intesti
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no flota sobre el líquido excesivo que hay en cavidad peritoneal.
Si hay aire libre será manifiesta la existencia de perforación pe..!:.
sistente. En ocasiones una perforación cierra y la luz intestinal
conservo su continuidad; las pruebas de peritonitis vieja in útero
pueden ser solo incidentales. Se efectúa exploración solo si hay
pruebas de obstrucción o escurrimiento hacia peritoneo.

ATRESIA YEYUNAL E ILEAL

Antes se creía que estas obstrucciones eran anomalías con-

génitas malformaciones embriológicas del intestino. Louw y Bar-
nard demostraron que la atresia puede ser adquirida a causa de
una alteración de los vasos intestinales, secundaria a una catás-
trofe abdominal inexplicable, que ocurre después de que se ha
formado el intestino fetal en condiciones normales. Produjeron
atresia en perros fetales mediante ligadura de segmento de i ntes-
tino o segmentos de mesenterio, con recolocación del feto en el
útero para el crecimiento subsecuente. Más tarde se encontró -
que se producían atresias iguales a los observadas en el recién n~
cido humano. La ligadura simple colocada alrededor del vaso f~
tal producía un área de atresia inmediatamente adyacente al in-
testino en calapso que está en posición distal. Si se interrumpía
un abastecimientobrterial principal, se producía atresia con una
hendidura entre los segmentos proximal y distal y falta de segme!:!.
to mesentérico. Es interesante que los segmentos intermedios del
intestino gangrenado pueden absorberse por completo y no dejar
residuos. La ligadura de un asa de intestino produce de manera
semejante desaparición de esta asa con atresia adquirida resulta!:!.

te. Su trabajo alteró por completo los conceptos que se ten í a n
sobre las atresias en el ser humano. Muchos casos se deben ind!;!.
dablemente a una catástrofe vascular intraabdominal que ocurre-

en el feto humano una vez que se ha formado normalmente el in-
testino. La existencia de células escamosas y lanugoen el mec~
nio distal a esta atresia adquirida in útero, pondrá en duda el
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diagnóstico de atresia intestinal.

De manera característica las radiografías abdominales per-
miten identificar asas dilatadas de intestino delgado que, en ge-
neral, son del mismo calibre, y habrá niveles de líquidos en las
radiografías tomadas en posición erguida.

Los primeros cirujanos pediátricos creían que la exteriori-
zación mediante enterostomía de dlindro doble de Mikulicz era
la manera más segura de efectuar la reparaci6n de las obstruccio
nes de intestino delgado por etapas o En la actualidad la mayo:
ría de cirujano prefieren la anastomosis primaria cuando es posi-
ble, aunque existan perforaci6n y peritonitis meconial. Esta pe-
ritonitis.meconial puede ser simplemente una peritonitis química,
no bacteriana, y no requiere el procedim iento de exteriorizaci6n
que se usaría en caso de peritonitis contaminada por bacterias.

De manera característica hay distensi6n bulbosa del intes-
tino proximal a la atresia, que se extiende aproximadamente a 10
cm de distancia o más. Si se deja este segmento en el circuito
funcionará mal.Si el intestino tiene longitud suficiente, conven-
drá resecar el segmento dilatado antes de hacer la anastomosis. -
Es úti.l distender el intestino distal no usado mediante inyecci6n
de soluci6n salina en el mismo. Esta no solo lo distiende para -
permitir una anastomosis más fácil, pues además permite seguir la
circulación de la obstrucci6n salina hacia la válvula i leocecal ,
y de esta manera demo.strar que no hay otros sitios de atresia. La
mayoría de los cirujanos pediátricos creen que basta con la per-
meabi.lidad demostrable solo hasta la válvula ileocecal; se asu-
me que el colon es permeable a menos que tenga un aspecto anor
mal. Si hay dudas sobre la permeabilidad de colon, este pued;
ser distendido median.te inyecci6n de soluci6n salina a través de
una sonda rectal colocada previamente desde el exterior del cam
po estéril. Después de efectuar resecci6n del segmento di.latado-;-
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se puede hacer la anostomosis del extremo del intestino transver-
SOen posición oblícua con el lado antimesentérico del intestino
distal mediante una técnica de dos capas. Los puntos seromuscu
lares seporados son de seda número 5-0 y se usan en una s u tu r ~
corrida de catgut crómico número 5-0 para la aproximación de to
do el grosor de las capas internas o También en este CasOes reco:
mendable verificar la permeabilidad de la anastomosis final an-
tes que se encuentren por delante los puntos de catgut comO s e
descubrió ya. Se puede pasar un catéter a través de la parte del
intestino más crítico de la anastomosis, en el sitio en que se va-
cía esta en la luz pequeña del intestino dista!. Con esta s o n d a
colocada se pueden aplicar los puntos separados de seda de la se
gunda capa y se atados para garantizar que la luz es suficiente-:
Una vez extraída la sonda se termi na la sutura contínua de cat-
gut de la primera capo, que es seguida por los puntos de seda se
parados restantes de la segunda capa. De esta manera puede ter:
minarse la anastomosis con confianza de que estará abierta y fun
ci onará pronto.

La abertura mesentérica debe aproximarse, pero se tendrá
cuidado de no ligar o desgarrar los vasos mesentéricos. Esto se ha
ce con seguridad mediante colocaci6n de unas pinzas demosquit;
en peritoneo, a cada lado del defecto, y aproximarlas mediante
ligadura simple en vez de correr el riesgo de pasar una aguja a
través del mesenterio y lesionar un vaso mesentérico.

La anastomosis laterolateral, aunque más fácil desde el pun

to de vista técnico, no debe efectuarse puesto que la corrient;
peristáltica abarca el extremo proximal ciego y puede producir un
síndrome de "extremo ciego", con mal funcionamiento de la anas
tomosis y posibilidad de crecimiento bacteriano anormal en el s;
co. Invertir el segmento distal sobre el segmento proximal c

0;-

producci6n de anastomosis laterolateral antiperistáltica es igual-
mente peligroso, y producirá una anastomosis que funcionará mal
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1. Atresia de duodeno.

2. Atres ia yeyuno-íIi a I .

3. Pancreas anular.

4. Membranas duodenales.

5. Duplicaciones.

6. Enfermedadde Hirschprung.

7. Ano imperforodo sin fístula.

8. Ano imperforodo con fístula.

incluso no funcionará. La anastomosis ablícua descrita ha si d o
muy úti 1, y se usa ahora de manera sistemática.

Estas anastomosis de intestino delgado para la a t re s i a se
abren en general y funcionan pronta, y de aquí que no se requie
ra descompresión por gastrostomía, salvo quizá en el lactante pr;
maturo en el cual puede ser peligroso la sonda nasogástrica per:
mahente. Como el intestino puede descomprimirse a través del
píloro relajado, basta con la aspiración gástrico para conservar -
el intestino libre de distensión en exceso hasta que empieza a
funcionar la anastomosis. La sonda nasogástrica debe lavarse a
menudo para garantizar un drenaje suficiente. No se usan son-
das intraluminales, pero se tiene cuidado cuando se colocan los
segmentos anastomosados en abdomen para dejarlos descansar en
un arco suave, evitando angulaciones o torceduras, en especial-
del segmento distal delgado en colapso.
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ANO IMPERFORADO B) Intermedias

1.- Localización del extremo ciego del intestino.
2.-. Existencia o falta de fístula desde intestino.
3.- Evolución de cualquier fístula y órgano con el

está conectada.

1.- Agenesia anal.
a) Sin fístula.
b) Con fístula.

1.- Rectovulvar.
2.- Rectovestibular.
3.- Rectovaginal: baja.

El análisis de ano imperforado se caracteriza por tres con-
sideraciones importantes:

cual

2.- Estenosis anorrectal.

la clasificación de ladd y Gross fue una contribución im-
portante y útil, pero se han desarrollado otras clasificaciones con
objeto de indicar la manera más completa de anatomía que exis-
te en el niño afectado. Estas clasificaciones tienden a reflejar
las tres consideraciones importantes para los resultados a largo -
plazo: 1) continencia fecal; 2) vías genitourinarias satisfacto-
rias, y 3) Posición satisfactoria y función del ano. En 1970 el
Comité Ad Hoc del Congreso de Cirugía Pediótrica en Melvour-
ne, Australia sugirió la clasificación internacional como sigue:

C) Altas (por encima de los elevadore.s)

1.- Agenesia anorrectal.
a) Sin fístula.
b) Con fístula.

1.- Rectovesical.
2.- Rectouretral.
3.- Rectovaginal:
4.- Rectocloacal.

alta.

ClASIFICACION DE lAS ANOMAliAS ANORRECTAlES 2.- Atresia rectal.

A) Bajas (a nivel de los elevadores) D) Diversas .
1.- Enel sitio anal normal.

a) Estenosis anal.
b) Ano cubierto: completo.

Membrana anal imperforada.
Extrofia cloacal.
Otras .

3.- A nivel vulvar.

las malformaciones anales (ano imperforado) bajo (transel~
vador), con una fístula anocutánea. Puede verse que el recto -
desciende a través de los músculos pubiorrectal y esfinter exter-
no. El ano no existe en su localización normal, sino está bastan
te por delante, conectado con un trayecto fistuloso.

2.- A nivel perineal.
a) Fístula anocutánea (ano cubierto: incompleta).
b) Ano perineal anterior.
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Ano imperforado tipo intermedio, con el colon que descie!J.
de en parte o por completo a través del músculo pubiorrectal. El
intestino termi no de manera ciega sobre el esfínter externo, pero
hay una fístula que se vacía en el bulbo uretral.

En las anomalías de tipo alta (por encima del elevador). El
recto termino por enc ima del músculo pubiorrectal, con una físt~
la que va hacia la uretra por debajo del esfínter uretral.

DIAGNOSTICO

El tratamiento adecuado, requiere que se establezca de m!!
nera precisa la anatomía del pequeño. Deben determinarse pr°!J.
to el nivel del intestino ciego y la existencia o falta de fístula.
Aunque el pequeño sufre obstrucción la urgencia no es e,¡e'Usa p!!
ra la imprecisión.

La exploración física meticulosa .del pequeño debe establ~
cerse el estado general de este, su estado de madurez y la posibi.
lidad de que tenga otras anomalías. Si la inspección del perineo
descubre una membrana abombada o un indicio de meconio, se -
habrá encontrado una guía valiosa. El meconio en cualquier
otro sitio que no sea meato uretral, vagina o vestíbulo siempre i!J.
dica una anomalía de tipo bajo. Estas fístulas cutáneas ocurren -
en la línea media. La línea de "perlas epiteliales" pequeña que
corre a lo largo del rafe medio a falta de meconio puede indicar
también una anomalía de tipo bajo.

Salvo en el caso de la estenosis anal definida, se re c 0-
mienda estudio radiográfico. El estudio radiográfico de inver-
sión de Wangensteen-Rice tiene utilidad al respecto. Suele re-
querirse un período de 12 a 18 horas sin descomp're,s,i.ó,..~;gástrica -
para que el aire pase a través del tubo digestivo' hcét'ltla parte -
baja del recto. Se aplica una cantidad pequeña de pasta de ba-
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rio al repliegue natal. Se conserva al pequeño erguido durante
varios minutos. A continuación es colocado frente al portapla-
cas, con el royo centrado en el trocánter mayor. Las caderas d~
ben encontrarse en flexión. El tubo radiográfico debe estar por
lo menos a 2 m de distancia del portaplacas para evitar amplifi-
caciones excesivas. Se toman radiografías a intervalos de tres
horas hasta que no se nota ningún cambio en las radiografías suc~
sivas. La línea trazada entre la parte alta de pubis y el coccix
definirá la línea pubiococcígea y dará una buena idea de las re-
laciones del extremo ciego con el músculo pubiorrectal. Si el e~
tremo ciego está entre 1 .5 y 2 cm de la marca de bario, la ano-
malía suele ser del tipo transelevador. La existencia de fístulas
puede permitir que escape aire y se produzca una imagen confu-
sa. El llanto puede aumentar la presión abdominal y desplazar
el extremo ciego demasiado hacia abajo; debe tenerse cuidado en
la interpretación de estas radiografías. El uso de material de co!J.
traste radiopaco suele dar muy poca información más que el estu-
dio con contraste de aire, y tiene poco valor en el diagnóstico
del recién nacido. La aspiración directa del saco rectal con ag~
ja puede ser muy útil para determinar el nivel del intestino cie-
go si se obtiene meconio; no obtenerlo no sirve de nada.

Dada la gran frecuencia de fístulas en la mujer, la inspe~
c ión cuidadosa de perineo, vestíbulo y vagi na servirá por lo ge-
neral para definir el nivel del intestino ciego. Bi11y colaborad~
res insisten en la importancia del himen para definir estas lesio-
nes. La pequeña con una fístula manifiesta hacia perineo o par-
te posterior del vestíbulo no constituye ningún problema, y la I~
sión es del tipo transelevador. Las niñas con meconio que viene
desde la parte alta de la vagi no corresponde a la categoría de I~
sión por encima de los elevadores. A falta de una fístula exter-
na manifiesta, el himen de aspecto normal indica la existencia -
del tipotranselevador, y debe encontrarse una abertura fistulosa
pequeñísima, quizá oculta por un colgajo pequeño de tejido en
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la horquilla posterior. Si no existe himen y, en particular, si no
es visible la uretra por delante, la lesión será probablemente de
tipo alto con fístula rectovaginal a rectocloacal. El sondeo de
una fístula rectovestibular o anovestibular descubrirá la direc-
ción y la longitud del trayecto fistulosa y el probable nivel del
intestino ciego. La fístula rectovestibular rara, por otra parte,
ocurre en dirección paralela a la vagina, y los intentos para em
pujar la sonda en dirección paralela a la piel perineal encuen:
tran resistencia. La "fístula anovestibular común tiende a guiar la
sonda a lo largo de perinea, con lo que se demuestra a nivel ba~
jo del saco ciego.

FISTULAS

Ya se ha mencionado el valor diagnóstico de la fístula. Sin
embargo, el tratamiento del ano imperforado con buenos resulta-
dos depende del tratamiento adecuado de las fístulas rectourina-
rias, rectovaginales y rectocloacales. Santulli y colaboradores
notificaron la investigación de unos 1100 pacientes de los cua-
les 72% de los varones y 90% de las mujeres tenían 'fís tu las . 25%
de los varones tenían una fístula alta hacia las vías urinarias, y
33% de las mujeres tenían fístulas rectocloacales, rectovaginales
o, rara vez, rectovesicales. El resto de las conexiones anorma-
les está relacionado con las lesiones de tipo transelevador bajo.

La falta de reconocimiento de una fístula en el momento -
de los procedimientos definitivos resultará inevitablemente en le
sión operatoria de las víos urinarias con persistencia a la fístula-:
Estas fístulas rectourinarias persistentes sirven como fuente de in
fección crónica y progresiva de las vías urinarias con pérdida d;
la función renal. La fístula rectovaginal o rectocloacal persisten
te convierte a la vagina en letrina, lo que debe ser resuelto m.s;-
adelante. Son tales las dificultades para atender estas fístulas en
el período neonatal que quizó convenga retrasar el tratamiento y
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permitir al pequeño crecer para simplificar la exposición y la di-
sección quirúrgicas.

ANOMALlAS ACOMPAÑANTES

Ocurren anomalías coincidentes en otros sistemas orgánicos

en 25 a 75% de los niños con ano imperforado. La cifra más el~
vado refleja la frecuencia encontrada en las series en las cuales
se estudia a los pequeños de manera exhaustiva para encontrar -
otras anomalías. Los pequeños con anomlías por encima de los -
elevadores tienen trastornos acompañantes más frecuentes y más -
graves. En sí mismas, algunas de las anomalías amenazan la vi-
da y requieren tratamiento inmediato; en otros casos se puede -
posponer con seguridad el tratamiento.

ANOMALlAS ESQUELETlCASY NEUROLOGICAS

Las anomalías es que léticas consti tuyen un grupo grande de
malformaciones coexistentes. Varían entre anomalías relativa-
mente importantes, comO dedos supernumerarios, hasta alteraci~
nes masivas como agenesia de sacro y espina bífido. Su importa!:!.
cia principal se encuentra en los déficit neurológicos que a me-
nudo acompañan a las anomalías de la columna vertebral. Ocu-
rren con frecuencia deficiencias de la inervación de la muscula-
tura pélvica con estas deformidades de la columna vertebral ba-
ja, lo mismo que alteraciones en las inserciones musculares. Es
importante, por lo tanto, obtener exposiciones radiográficas an-
teroposteriores Y laterales satisfactorias de la columna vertebral -
con objeto de determinar con precisión la anatomía y la función
de la musculatura pélvica.

Como ya se señaló, puede haber una serie de otras anoma-

lías esqueléticas, pies zambos o luxación de la cadera, que re-
quieren tratamiento específico.
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ANOMALlAS GENITOURINARIAS

Si incluimos las anomalías fistulosas, este sistema sería el
más afectado en términos de porcentajes de anomalías acompa-
ñantes. Incluso si exc luimos las fístulas que se cree representan-
parte de la anomalía anorrectal primaria, los pacientes tendrán
tantas anormalidades acompañantes en este sistema como en los
sistemas esquelético y nervioso.

las vaginas dobles y tabicadas, lo mismo que los úteros bi
cornes y dobles, constituyen las anomalías genitales encontrada~
con más frecuencia.

la agenesia renal bilateral, o displasia bilateral renal (ya
sea de manera aislada o junto con el síndrome de la triada), pue
den ser incompatibles con la vida y son resistentes a cualquier ti
po de tratamiento. Sin embargo muchas de las anomalías requie:
ren tratamiento especifico inmediato con objeto de evitar dete-
rioro de la función renal ya alterada. la vejiga neurógena pue-
de ser fuente de infección recurrente. la exploración neuroló-
gica cuidadosa de los segmentos nerviosos sacrococcígeos del re-
cién nacido pondrá sobreaviso al médico sobre esta posibilidad.
Quizá se requiera por último desviación urinari a.

la vigilancia con continuada de los problemas urológicos
se inicia en el período neonatal. Se efectúa urografía intraveno
so en todos los pacientes durante la primera hospitalización. S;
hace un intento de obtener una fase de vaciamiento de este estu-
dio, pero tomando en cuenta que a menudo es insatisfactoria. Se
efectúan cistografías en un tiempo ulterior en los pacientes con
lesiones altas. Cuando están indicados se efectúa cultivo de ori
no y urografía intravenosa de manera periódica. la cistoscopí;:;
puede ser de valor real para saber el nivel de la fístula urinaria
o para demostrar un divertículo o una estrechez posoperatorios. -
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Estas diligencias, junto con los estudios adecuados de investi~a-
ción, debe permitir identificar las anomalías graves de las v I as
urinarias antes que ocurra deterioro renal extenso. De este modo
podrán instituirse cirugía correctora adecuada o ahtib~~ticos su-
presores para evitar la pérdida subsecuente de la funclon renal a
causa de obstrucción o infección.

ANOMALlAS DE lAS VIAS DIGESTIVAS

los pacientes que presentan ano imperforado el 10% ten-
drán atresia esofágica con fístula traqueoesofágica o sin ella.
Una de las primeras maniobras que se debe efectuar en el recién
nacido con ano imperforado, por lo tanto, es pasar una sonda n~
sogástrica hacia estómago. la obstrucció~ del ,esófago a .':ausa
de atresia impedirá el paso de la sonda mas olla de la reglon ce.':.
vical Y la radiografía de tórax descubrirá que la sonda se ha in-,

1 "curvado en el saco proximal. El tratamiento de esta anoma ,a -
tendrá preferencia sobre el tratamiento de la anomalía rectal.

las atresias de los intestinos delgado y grueso pueden co-
existir con ano imperforado, con lo que confundirán mucho el cu~
dro. Si el estudio radiológico de inversión no descubre gas en -
recto o colon distal después de 24 a 36 horas, se pensará seria-
mente en la existencia de atresia proximal. Desde luego, es ta
requeriró un procedimiento exploratorio para la atresia. Salvo -
en las anomalías anorrectales más simples, probablemente sea ne-
cesario hacer colostomía en estos casOS con objeto de evitar com
plicaciones anastomóticas.

ANOMALlAS CARDIOV ASCUlARES

Cianosis so p los o insuficiencia cardíaca pueden i nd icorI '.
la existencia de anomalía cardíaca acompañante. El tratamiento
de estos trastornos suele poderse posponer, aunque quizá el pequ~
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ño con insuficiencia cardíaca o cianosis, grave requiera una ope-
ración de urgencia en los primeros días de la vida. Es importan-
te la protección antibiótica durante los procedimientos gastroin-
testinales o urológicos para evitar endocarditis bacteriana.

TRATAMIENTO

Dentro de las primeras 24 a 36 horas el cirujano debe ha-
ber terminado su valoración inicial del pequeño. En general ha-
brán sido ya diagnosticados y sometidos a control de los proble-
mas y las anomalías coexistentes. Ya debe estar establecido e I
nivel del intestino ciego por medio de exploración física, radio-
grafías o aspiraci6n con aguja. La incertidumbre, si es que la -
hay, debe encontrarse entre límites relativamente estrechos. Si
existe aún incertidumbre importante, la única manera segura de
resolver las cosas en este momento es establecer uno colostomía.

ANOMALlAS A TRAVES DE LOS ELEVADORES

La estenosis anal puede ser manipulada de manera satisfac
toria en el recién nacido mediante dilatación sencilla con dilat~
dores de Hegar. Se aumenta el diámetro del ano de manera gra:
dualmente hasta que llegue a un tamaño suficiente que permita -
la di latación diaria por la madre usando el dedo meñique. Se pue
de usar la misma técnica en las fístulas anocutáneas en caso d;-
que sean cortas y pasen a través del esfínter externo. La mayo-
ría de las fístulas anovulvares pueden ser tratada tombién en el re
cién nacido mediante dilataciones sencillas. A menudo se obse7
va que, conforme la pequeña crece y se desarrolla el cuerpo pe
rineal, el ano se mueve hacia atrás y deja una distancia satisfa;;-
toria entre este y la vulva. Los casos de membrana anal imperf;
rada se puede tratar de la misma manera una vez puncionada I~
membrana con una pinza hemostática o un escarpelo.

Los casos de ano cubierto o saco bajo sin fistüla son trata=
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dos mediante anoplastía. Se hace una incisión en cruz sobre el
esfínter externo, y la disección cuidadosa hasta el saco rectal -
permite que este sea extirpado de manera semejante, en cruz. Se
interponen en los colgajos, con sutura cuidadosa entre mucosa-
y piel. No se hacen dilataciones durante los 10 primeros días, -
aunque serán úti les cuando se evacúa excremento los lavados li-
geros con una sonda pequeña y suave de caucho. A continuación
se instituirán las dilataciones y se enseñará a la madre a hacer/as.

En el varón la fístula suele ser demasiado larga para que se
haga dilatación nada más, y es muy satisfactoria la anoplastía, -
en ocasiones estas fístulas son difíciles de encontrar y solo es ma
nifiesto un color verde, gris o negro ligerísimo de las mismas.

-
Cuando se encuentra la abertura de la fístula, se dilata de mane-
ra gradual primero con sonda filiforme y después con un tamaño
que permita introducir dentro de la misma la hoja de unas tijeras.
A veces es útil la inserción de un catéter. La fístula se abre a
todo lo largo hasta el esfínter externo, sitio en el cual se identi-
fica la mucosa y se sutura con cuidado la piel después de extir-
par el tejido suprayacente sobrante. A con ti nuación se raspa el
trayecto de la fístula con la hoja de un bísturípara eliminar todo
el epitelio ectópico. Se inician las dilataciones 10 días después.

La mujer con 'fístula rectovestibular puede ser tratada en el
período neonatal mediante di lataciones simples, aunque en estas
chicas el cuerpo perineal no suele desarrollarse lo suficiente pa-
ra que la región genital se conserve limpia. Además, las dilata-
ciones producen desgarros hacia adelante, por lo que aumentan
el problema. Un procedimiento de corte hacia atrás de uso gene
ral que facilita la ampliación de la fístula en dirección hacia

-
atrás nada más, y preserva el espacio que existe ante la fístula y
la vagina.
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ANOMALlAS INTERMEDIAS

Los varones con fístulas rectourinarias y las mujeres con fís
tulas rectovaginales deben someterse a colostomía igual que 10-;
recién nacidos. La longitud de alguns de las estenosis anorrecta
les no permitiró la dilatación suficiente para que haya un buen:
funcionamiento intestinal, y en estos casos también se requeriró
colostomía. Sin embargo, si las dilataciones son eficaces en es-
tos pacientes con estenosis se habrón salvado de una operación -
complicada. La técnica de la colostomía se deside realizar cua~
do el extremo distal del saco ciego se encuentra justamente por
debajo de la línea pubiococcigea según el invertograma, el cir~
jano experimentado puede intentar de manera legítima explorar
desde abajo. Si la aspiración con aguja no obtiene meconio a
una distancia de 1.5 cm. y a menos que sea descartada la exis-
tencia de fístula, el buen juicio requiere colostomía y explora-
ción mós adelante.

La exploración perineal en el recién nacido debe ser efe~
tuada con gran cuidado. La ejecución de invaginación deuna I~
sión alta o intermedia dudosa en el período neonatal debe sercon
denada por resultados malos en general. La musculatura del ica:
da encargada de la continencia es lesionada con mucha facilidad
en esta etapa tan temprana. Por lo tanto, se reserva la explor9.
ción perineal para las lesiones que estón a nivel de los elevado-
res o son intermedias bajas. La precisión para establecer el nivel
de intestino es, por lo tanto, de importancia capital para deci-
dir si debe efectuarse colostomía en el período neonatal.

ANOMALlAS POR ENCIMA DE LOS ELEVADORES

Estas anomalías son tratadas medi ante colostomía neonatal
e invaginación mós adelante. Aun el cirujano mós experimenta-
do rara vez puede evitar la lesión de músculos y nervios pélvicos
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delicados del recién nacido.

COLOSTOMIA: Posición y técnica de la colostomía son técnicas
ya conocidas. Algunos cirujanos favorecen la colostomía sigmol
dea terminal a causa de su ejecución mós sencilla y la falta de
contaminación fecal de las fístulas urinarias. Si n embargo, e s t a
colostomía altera de manera inevitable el saco ciego y puede pro
ducir lesión de las vías urinarias a causa de tracción sobre la fís:
tula. Usando al saco rectal en la reparación definitiva, y por es
ta razón no es conveniente este tipo de colostomía. Otros auto:
res sugieren la colostomía divi dida transversa izquierda. Su posl
ción permite el procedimiento subsecuente de invaginación sin
necesidad de mover, cerrar o manipular la boca contaminada. -
Gracias al puente de piel entre las asas, es mínima la contamin9.
ción fecal del segmento distal y de las fístulas urinarias.

Durante las 24 horas que se requieren para establecer el ni
vel del intestino ciego se valora al pequeño como ya se describi6.
Se ha colocado ya un catéter intravenoso. Se ha instituido aspi-
ración nasogóstrica antes de que la distensión abdominal se vuel-
va intensa. Se prepara y envuelve todo el abdomen del peque-
ño. Se efectúa una incisión en el cuadrante superior derecho, -
de unos 4 cm de largo, y se lleva hasta peritoneo con separación
de los músculos. Es fócil encontrar el colon transverso distendi-,
do, que se lleva con suavidad hacia la herida. Se abre el mese~
terio y se secciona el intestino entre pinzas. Se usa una sonda -
de aspiración para eliminar el meconio conforme se abren las pin
zas. Se lava el asa distal con cantidades copiosas de solución s~
lino y se extrae todo el meconio que se pueda. Esto se e fe c tú~
para prevenir el taponamiento meconial y la infección de las vías
urinarias. Se sutura el asa proximal en un extremo de la herida-
y el asa distal en el otro. Se usa seda fina para saturar el intes-
tino en cada capa, y se deja un puente de 1 a 1.5 cm de piel y
aponeurosis entre las asas. -
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continuación al músculo pubiorrectal en herradura muy adherido
a la uretra. Se puede separar con cuidado, y se usa una serie de
dialtadores de Hegar poro hacer un conducto para el deslizamien
to futuro. Se ejecuta una incisión cruzada sobre el esfínter ex:
terno y este músculo se secciona a las 12 ya las 6 en sentido de
las agujas del reloj, con objeto de abarcar al colon rectosigmoi
deo deslizado. Se inserta un dren de penrose de 2,5 cm a travé;
del esfínter externo hasta que queda por debajo del músculo pu-
biorrectal, comO un punto de referencia e identificación futuras
del conducto de invaginación,

A continuación se efectúa la porción abdominal de la ope
ración una vez que se ha cerrado la incisión sacra de la maner;
ordinaria y el pequeño ha sido vuelto boca arriba, Una vez he-
cha la incisión abdominal ordinaria, se el ige un punto que esté -
entre 6 y 10 cm por encima del extremo del intestino ciego pa-
ra hacer la sección transversa. La inyección de solución salina
en la túnica seromuscular de la incisíón vertical de unos 3 cm de
longitud permitirá separar el manguito seromuscular de la muco-
sa subyacente en todo el espacio que rodea a la circunferencia -
del intestino. A continuación la mucosa es pinzada y secciona-
do de manera doble, con sección transversa también del mangui-
to seromuscular. Se separa la mucosa, del mangui to seromuscular
hasta el sitio en el cual se encuentra la salida de 'Fístula, vagina
o vías urinarias. Esta fístula es ligada por transfixión con catgut,
y se reseca la mucosa extra. A continuación se inserta un dilata
dar de Hegar dentro del dren de Penrose previamente colocado:
hasta que haga protrución en el fondo del manguito seromuscular,
Se hace una incisión sobre el dilatador de Hegar y se ejecuta uno
abertura en el manguito seromuscular, a través de la cual puede
sacarse el dren de Penrose hacia el campo. El colon rectosigmoi
deo movilizado previamente es !llevado a continuación a travé;
de la abertura en el manguito seromuscular, usando el dren de
Penrose como guía. No debe usarse el dren para hacer tracción
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sino simplemente como guía. Se usan pinzas largas de Kelly o de
Allis a través del conducto pubiorrectal, hacia el interior del
manguito seromuscular para tomar el intestino que se va a invagi
nar. Una vez que se ha tirado del intestino por el conducto co:
rrecto hacia el exterior, se efectúa interdigitaci6n de las incisio
nes cutáneas cruzadas con todo el grosor del intestino deslizado:
de modo que disminuya la probabi lidad de contracción cicatrizal.
Se fija el manguito seromuscular al segmento deslizado, con algu
nos puntos flojos después de establecer drenaje a través de un;
herida abdominal por transfixi6n. A continuación se efectúa cie
rre ordinario del abdomen.

La atención pasaperatoria consiste en dilataci6n del nue-
vo ano con cuidado, unos siete días después, aproximadamente.

Se puede usar esta misma porción abdaminal del procedi-
miento para las lesiones bajas a nivel de los elevadores que tie-
nen fístulas hacia las vías urinarias (que acurren rara vez). Por
lo general bastará con cartar tiras de mucosa desde el lado abdo
minal sin ihcisión sacra, porque el intestino ya ha atravesado e;;-

realidad el músculo pubiorrectal y puede unirse con mucha facili
dad a una incisión perineal sin ver de manera directa a través d;
la región sacra.
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ANALlSIS y RESULTADOS

Este estudia retrospectivo se realizó en el Hospital Nacio-
nal de Escuintla en el períado del lo. de Enero de 1976 al lo.
de Enero de 1978.

En dicho hospital se atendieron un total de 3015 embara-
zadas de los cuales 2905 nacieron vivos, en el período de 1976-
78. De los anteriores nacimientos 5 pacientes (0.17%) presenta-
ron malformaciones del tracto gastrointestinal.

y otros 2 pacien-

tes (0.07%) fueron referidos por facultativos.

Las edades de estos pacientes oscilaba entre la primera ho-
ra de vida y los 4 años de edad (ya que durante el examen de r~
tina que se le realiza a los recién nacidos se observó en 2 c as os
que los pacientes presentaban imperforación del ano).

Para dicho estudio se tomaron <9ncuenta los siguientes pa-
rámetros :

Edad
Sexo

Moti va de c onsu Ito .
dolor
náuseas y/o vóm itos
distensión abdominal
paro de gases
expulsión de heces.

Historia. Tiempo de evolución.
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Antecedentes

Examen físico

Diagnóstico de ingreso

Laboratorios

Tratamiento médico

Operación

Hallazgos

~,

familiares
obstétricos
temperatura
pulso
distensión abdominal

Mortalidad.

Siguiendo este tipo de parámetros se detectaron 7 pacientes
(O.24%) con problemas de malformaciones congénitas del tracto
gastrointestinal; siendo estas las siguientes patologías:

D.H.E.
D.P.C.
dolor (localización
localización de masas
ruidos intestinales

Estenosis congénita del esófago 1 paciente (0.03%)
Hipertrofia congénita del píroro 1 paciente (0.03%)
Atresia de primera porción del duodeno 1 paciente (0.03%)
Atresia de yeyuno 1 paciente (0.03%)
Atresia del nio terminal 1 paciente (O.03%)
Ano imperforado sin fístula variedad baja 2 pa-
c ientes (0.06%)

Hb-Ht
orina
rayos X
estudios especiales

En cuanto a la edad fue variable pues esta es desde las po:!.
meras horas de vida hosta los 4 años.

En lo referente al sexo tuvo un predominio el sexo femeni-
no de 4 pacientes contra 3 pacientes del sexo masculino.

5UCCión
soluciones
antibi oterapi a

En cuanto al cuadro clínico en sí 5 pacientes (0.17%) pr~
sentaron cuadro compatible con abdomen abudo, el resto presen-
tó disfagia y vómi tos

tipo de operación
insición
anestesia

El tiempo de evolución fue variado dependiendo de la pa-
tología (que va desde las primeras horas de vida hasta los 4 años
de edad).

Diagnóstico post-operatorio
A su ingreso se detectó 2 pacientes con pico febril.

Curso del post-operatoria (complicaciones)
En un paciente se detectó masa a la palpación (oliva pi I§.

rica) en epigástrio de más o menos un centímetro, no móvil .

Tiempo de hospitalización. En cuanto alexamen físico; se encontró únicamente un le
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ve grado de D. PC. en el paciente de estenosis congénita del es6
fago.

En los pacientes de atresia lo que se nató fue un grado mar
cado de distensión abdominal.

y en los pacientes de ano imperforado se observó que nin-
guno de estos presentaba fístula.

Por laboratoria se observó que todos los pacientes presenta
ban Hb y Ht Y al igual orina dentra de los límites normales.

-

De los 7 pacientes estudiados a 6 se les efectuó estudios de
rayos X los cuales se correlacionaban con la impresión clínica.

En el paciente con estenosis esofágica se le iba a efectuar
una esofagoscopía pero esta no se pudo realizar por desproporción
del instrumento can el diámetro del esófago del paciente. Segui
damente se le efectuó trago de bario el cual demostró estenosis"
esofágica en 1/3 inferior.

En el paciente de estenosis hipertrófica del píloro se efec-
tuó un estudio de rayos X con placa simple de abdomen el cual
demostró distensión marcada de la cámara gástrica y poco gas en
el intestino delgado.

El paciente con atresia de yeyuno se observó doble burbu-
ja de aire en abdomen superior en el estudio radiológico.

En el estudio radiológico del paciente de atresia de í I i o
terminal se observó que no había paso de gas a nivel del colon
descendente.

En los pacientes de ano imperforado sin fístula se realizó
I

88

L

el estudio radiológico con la técnica Nangsteen Reed, la cual se
observó que no había paso de gas a nivel de la línea pubio-<:occ..!.
gea.

A todos los pacientes se les colocó succión nasogástrica.

De los 7 pacientes que se trataron a 4 se les dio tratamien-
to con antibioterapia; de los cuales en 3 pacientes se utilizó p~
nicilina cristalina en cantidades de 100,000 a 250,000 U.I. y
Kantrex de 20-25 mgrs c/12 horas y en otro paciente se utilizó
Bactrín y AmpiCilina.

En todos las pacientes se utilizó venoclisis con la utiliza-
Ción de soluciones de DI A al 5% en dos casos y de soluciones 1 y
2 en el resto.

TIPO DE OPERACION y HALLAZGOS

En el caso de la estenosis del esófago se realizó una toraco
tomía exploradora, realizándose una incisión en el sexto E.I.C
y resección del ani 110 fibroso como del diafragma. Encontrándose
cuerpos extraños (habas y semi 11as de nance); estenosis esofági-
ca en tercio medio con tercio distal por anillo fibroso.

En el paCiente con hipertrofia congéni ta del píloro se real!..
zá una piloromiotomía encontrándose el píloro aumentado de ta-
maño..

En los paCientes de atresia de yeyuno e ílio terminal se re~
lizó laparatomías exploratorias encontrándose atresia de yeyuno
a más o menos 5 centímetros del 'ángulo de Treitz y en el pacie!2.
te con atresia de ílio terminal se encontró atresia a más o menos
10 centímetros de'la vólvula Ilio-cecal en ambos se practicóana~
tomosis T-T en pico de flauta en un plano.

-
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y en 2 casos se realizó anoplastía con la técnica de Y-V
ya que estas eran del tipo de variedad baja. '

MORTALIDAD (57.15%)

El paciente de atresia de primera porción del duodeno fa~
I!eció en la Emergencia y el diagnóstico se realizó en la Necroe.
SIO.

Los pacientes de atresia yeyuno e ílio terminal fallecieron
en el tercer día post-operatorio desconociéndose la causadel pri
mero, y el segundo presentó en un examen de heces Ameba coli-
y disminución de las plaquetas se le diagnosticó septicemia. '

Un paciente de anoplastía falleció durante el acto operat~
rio por problema anestésico.

90

CASO "A"

El día 6/V1/77, consultó el paciente de sexo masculino de
4 años de edad procedente y residente en el Puerto San José (Es-
cuintla).

.

M. C: Dificu Itad para tragar de 4 años de evol uc ión.

HISTORIA: Refiere madre de paciente que desde la edad -
que tiene solamente ha tenido ingesta de líquidos, ya que la in-
gesta de alimentos sólidos no pueden ser digeridos pues estos súbi
tamente son vomitados.

ANTECEDENTES: familiares negativos, fue producto de

embarazo a termino, siendo P .E.S., refiere madre que tuvo un I~
ve polihidrannios y que nació cianótico.

Médicos: I.R.S. a repetición, Sarampión a los 9
de edad, varicela al año de edad.

meses

Quirúrgicos: negativos.

Hospitalizaciones: Consultó previo a su ingreso hacía más

o menos un mes, donde se le practicó una esofagoscopía la cual
no se realizó en su totalidad por ser des proporcional el instrume~
to al esófago del paciente. luego se procedió a real izar un es-
tudio radiológico con medio de contraste (trago de bario) la cual
demostró estenosis esofágica en tercio inferior.

Alérgicos: negativos.

Hóbitos: negativos.

EXAMEN FISICO: F.C. 80 X'; F,R.18 X'; T.O. 37.2
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gradas; normocéfalo.

0.0. N. normales.

Cuello: tráquea central, no adenopatía cervical.

Cardiopulmonar: normal.

Abdomen: Blando, depresible no visceromegalia, ruidos
intestinales normales en intensidad y frecuencia.

Extremidades: masa muscular escasa.

Genitales: de acuerdo a su edad.

Impresión clínica: estenosis esofágica.

Se le ingresó para mejorar su cuadro general, a los 15 días
de su ingreso se le practicó bajo anestesia general Toracotomía
exploratoria en el sexto E.1.1. encontrándose cuerpos extraños
en el esófago (habas y semillas de nance); así como estenosis eso-
fágica en V en tercio medio con tercio distal por anillo fi broso
con diafragma intraluminal. Por lo cual se procedió a efectuar -
resección del diafragma, extracción de los cuerpos extraños y gas
trostomía. Se deja colocado sello de agua, S. N.G., sonda d;
gastrostomía. Las órdenes de ese día fueron las siguientes, repo-
so en cama semi~entado, soluciones l. V. para 24 horas en la si-
guiente forma D/ A al 5%; Hartman y Mixto 500 cc c/u. Suc-
ción en sonda de gastrostomía, Ampicilina 250 mgrs I.V. c/6 h~
ras y ejercicios respiratorios.

Paciente en el segundo día post-operatorio presentó ron-
cus en ambos campos pulmonares, S.N.G. sin complicaciones, ~

sonda de gastrostomía para alimentación (se le pasa gebral c/8 ho
ras), sello de agua oscilando bien y se da tratamiento de AmpicI
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lina por gastrostomía.

En el quinto día se toma nuevo control de rayos X de tórax

en la cual se observan pulmones dentro de los límites normales. -
Se dan sorbos de agua por vía P. O.

En el séptimo día post-operatorio se decide pasar por gas-
trostomía ponche {leche y huevos) c/8 horas, 200 cc en una hora
c/dosis, y sulfato ferroso 10 cc por S.N.G. c/8 horas.

En doceavo día se decide iniciar dieta por vía P.O.
vio se procede a qui tar sonda N. G.

pre-

En el14avo. día se retira sello de agua y se sella sonda de
gastrostomía.

En el día 22avo. post-operatorio a paciente se le da egre-
so saliendo satisfactoriamente de este hospital.

Un año después de realizarse el procedimiento operatorio
se controló nuevamente al paciente a quien se le encontró con
un buen incremento de peso y en buen estado general.
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CONC LUSIONES

Es necesaria la implementaci6n de un servicio de re c i é n
nacidos con equipo adecuado y personal para detectar tem
pranamente cualquier anomalía congénita o

Se determin6 que el 0.24% de los nacimientos ocurridos en
un período de dos años, tiene la probabi lidad de presentar
alguna clase de malformaciones cQngénitas del I'racto gas-
trointestinalo

En los hospitales departamentales a pesar de tener déficit
en equipos para tratamientos especiales; es poco el porcen
taje de mortalidad (57.14%) encontrado en el Hospital N~
cianal de Escui ntla.

4.- Entre las patología m6s frecuentes fue la de ano imperforS!.
do sin fístula que se encantraron dos cosos (28.57%).

50- Entre las atresias gastrointestinales se encontr6 que tres PS!.
cientes presentaron esta patología (42.85%).

6.- Se hace necesario equipar, de equipo diagn6stico necesa-
rio a los hospitales departamentales.

7.- Se hace necesario la presencia de médico especialista en
anestesia para el manejo adecuado de niños que necesiten
cirugía.

8.- La mortalidad de niños con atresia intestinal es alta"
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